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Nota preliminar 


Entregamos aos dermatologistas e pt squisador: brastletra este 
volume, que reúne a maioria dos trabalhos apresentad a ML Reunião 
tnual dos Dermato-Sitilógrafos Brasileiros, realizada em Porto Vegre 
em outubro de 195%, e organizada pela Seção do Rio Grande do Sul da 


Sociedade Brasileira de Dermatologia e Sifilografia 

Inúmeros especialistas, as figuras maxrimas da dern atotogta na 
cional, prestigiaram com a sua presença este ci e, que foi um do 
mais brilhantes dos que há 11 anos a S.B.D.S. vem realizando 

Várias sessões científicas permitiram que os temas do Congresso 
fóssem vivamente del atidos constituindo os 25 trabalho que valo 
rizam éste volume; interessantissimos casos clínicos foram esen 
tado todo à forco for empre sado pora o mator ettamento de 


tódas as horas désses dias, a que um programa social, organizado 
pe tas qe ntilissimas enhoras dos cole qus qaueno coroou empie co! 
uma nota de bom gósto, hospitalidade e acolhedora simpatia 
Bem disse o Dr. Enio Campos, ao receber « cong ista 
Estais em vossa casa e assim todos sé enterar 


to Dr Jandir Maya Faillace « eus companheiros da Comissão 


Organizadora, parabens pela excelência com que soul mo organizar 
e realizar este conclave 

Sejam estas palavras finais de agradecimento pessoal do 
missão Executiva da XI Reunião, pela confianca em nós deposttada 
encarregando-nos da árdua mas honrosa tarefa de organizar est 
volume que temos a fo do di apres ntar com o atraso 
decorrente das dificuldades próprias de trabalhos desta natureza , 
dos colegas qu com tanta cooperação e boa vontade, nos enviaram 
o eus trabalhos, trazendo as luzes do seu conhecimento e o resul 


tado de longa experiência, para mator +« clarecimento do temas 


versaudo neste conigresso 
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Dia 24 domingo 
171 Sessão preparatória (local: A.M.R.IG.5 rua Uruguai 
240-10,7) 
20,50 so inaugural (local A.M,R.I.6G.8.) 
Dia 25 segunda-feira 
14,00 Visitas go Governador do Estado e ao Prefeito Municipal « 


pa Cio pela cidade, em ónibu 


17,00 Chá às famílias dos congressistas, na Associação Leopoldina 
Juvenil 
20,50 Sessão ordinária (local AM.R.I.G.S.) 
Dia 26 terca-feira 
8.00 Visita à Colônia IHapoã, com apresentação de casos clinico 
12.00 Amõco 
Dia 25 quarta-feira 
8,50 Visitas à Faculdade de Medicina e à Santa Casa. Apresen 
facão de caso clínico 
12 00 Churrasco oferecido dao congressistas € , sua familia 
na Associação Sul-Riograndense dos Viajante Comel 
rua D. Laura, 644 
16.00 4.º Sessão ordinária (local A.M.R.I.G.8.) 
20,50 de encerramento 
Dia 25 qu nta-fetra 


Excursão a cidade de Caxia do Sul 


Visita Centro de Saúde e a estabelecimento industrial 


Galeto 
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Viver éste período da vida dermatológica brasileira constitui, 
para nós, uma grande felicidade e um singular privilégio 
E' de se ressaltar o interêsse que por éstes certames ch ntíficos 


empre demonstraram os mais eminentes dermatologistas patrícios, 


Os quais abandonando confórito de eus ea usa tividades 
profissionais e trazendo a conti buição de sua experiência, cultura e 
abedoraia, comparecem a € reuniões, com a finalidade de debater 


e esclarecer os principais problemas mé dicos da especialidade e con 


correr, assim, para o minor mento do sofrimento humano 


Pela 2.º vez cabe a Pórto Alegre a honra de ser a sede de uma 


destas reuniões 


Teremos, assim, o privilégio de receber os enst entos dos 
grande expoente da dermato ifitografia nacional, pre ent | esta 
otenidade 

Encontram-se representados neste Conclave, alei do Distrito 
Federal, os mailore Estados brasileiros, como: São Paulo, Minas 
Geral Pará, Rio de Janeiro, Paraná, Bahia e éste Estado 

Vamos ouvir a palavra dos mestres sóbre “os novos rumos da 
terapéutica dermatoh ca tema de palpitante atualid de e interesse 
bem como sóbre as “genodermatose " grupo complexo « óbre o qual 


ainda reinam tantas dúvidas « obscuridade 


Embora em um centro menor, esperamos o maior éxito do Con 
gresso que hoje se incia, não fugindo im, aos sucessivos triunto 
alcancados pelas reuniões anteriormente realizadas 

de mato! interé se e referent “o principa e ma gra 
va prol tem dermatológicos brasileiros já foram tado estudado 
e debatidos largamente nas reunioe interiore 


Iniciando-se com o estudo de leishmaniose, tema oficial da pri 


meira reunião dermatológica, realizada em 1944, foram debatido 


nas reuniões subsequentes, os seguintes problemas: blastomicos bra 
eira, tumors epitelial tegumentai tuberculose cutánea e tu 
berculides, sífilis (aspectos regionais tratamento), lepra (terapeu 
tica), dermatos carenciais, dermatose bolhosas, bouba, prodei te 

disceratose nomenclatura dermatológica, alergias cutáneas, eritroder 
mta hemo-siderose dermatoses profissional pele e reumatismo 
farmacodermia retículo-endotelioses cutâneas, esporotricoses e pruri 


dermias 

Pela simples citação dos temas Já debatidos, pode-se avaliar a 
elevada importância e a grande repercussão que tém tido as reuniões 
da no 1 Sociedade no campo médico-científico brasileiro 


Na realizacão de tais atividades e na concretização dos objetivo 
almejados, deve a Sociedade Brasileira de Dermatologia e Sifilografia 
seu êxito, principalmente, à ação eficiente e coordenadora das dire 


torias que estiveram à testa dk eus destinos, o que be podemos 


sintetizar na pessoa de seus dedicados presidentes que foram, desde 
de 1944. ano em que foi realizada a 1º Reunião Anual, os seguintes 
consócios: Prof. Dr. J. Ramos e Silva (1944-1945), Prof. Dr A. F 

da Costa Júnior (194647), Prof. Dr. Hildebrando Portugal (1945849), 


Derma! Sitilógr 


Prof. Dr F. E. Rabello (1950), Dr Demétrio Pervassu (1951-952) « 
Prof Dr Edgar Drolhe da Costa (1953-54) 

Os eminentes professôres citados têm sido os verdadeiros baluar 
tes da nossa Sociedade e para nossa alegria e honra encontram-se quast 


todos presentes a esta XI Reunião 


Fatóres da mais alta significação para este Congresso e que 
de antemão asseguram seu pleno sucesso constituem a presença do 
ilustre Prof. Maximo MHalty, da Faculdade de Medicina de Monte- 
vidéu, e o comparecimento dos Professóres de Clínica Dermatológica 
da quasi totalidade das Faculdades de Medicina do Pais, pois 
encontram-se aqui presentes os Professóres Catedráticos do Rio de 
Janeiro, de São Paulo, Belo Horizonte, Niterói, Cur itiba, da Bahia, 


de Belém e desta Capital 


Hustres Congressistas: 


Escolhido pelos meus conterrâneos para esta posição à que não 


posso fazer jús, estendo-vos, neste momento, em nome da Seção do 


Rio Grande do Sul, o abraço franco e cordial dos colegas destes 
e leal, recebem 


pagos que, em sua causa modesta e simples mas amiga 
jubilosos os companheiros de outras jornadas, procedentes de regioes 


as mais diversas do território nacional 

Sem medir sacrifícios, vindes de lugares distantes ao extremo 
rincão meridional de nossa Pátria, concorrer para o pleno êxito desta 
jornada 

Séde, pois, benvindos a esta acolhedora terra gauc ha, que vos 


recebe de braços abertos 


Estais em vossa casa.” 


Alocução do Prof. F. E. Rabello, no encerrar-se a Reunião 


“Minhas Senhoras 
Meus amigos 
Colegas do Rio Grande! 


Nada mais errado que certos provérbios. Assim aquéle que diz 
“() melhor da festa é esperar por ela”. Não. De uma festa como 
essa XI Reunião Dermatológica presente magnífico com que vos 
sos colegas de outras partes do País acabam de ser brindados, tivemos 
justamente o melhor e do melhor quando cercados de vossos cuidados 
e atento carinho, e já agora infelizmente antevendo o pior neste 
caso, as despedidas 

Enquanto estas não vêm, permiti, a um que veio em busca do 
Rio Grande, vos diga e conte o que viu, e sobretudo o que sentiu 

Direi como é maravilhoso sentir pulsar por igual aqui nest 
pagos corações brasileiros, e ouvir a mesma lingua esculpida em 


lábios gaúchos 
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de Grar de ela com Cu e pléêndido pa do HH perial, 
seja com a sua fulgurante e reconfortante presença neste tempo, « rche 
de orgulho os nossos coraco 
Porque de orgulho e justificada tranquilidade se compõe o es 
rito de vossos compatricio repousando longe daqui, mas descan 
riogrande ( aquele no aque do ( platina 
[ul to E rugu tesenham este belo perfil tão gaucho e tão 
brasileiro « fazer bater inissono eu ( no Co lat 
americanos, bem de encontro ao peito do nosso rerido 
urugudsios ireentino 
Grande missão, na verdade, a que vos coube, e que tendes desem 
penhado com « a honestidade de propósitos, « cl cele 
brada bravura, € panteireza e, empre que preciso, ta pem vigor e 
intrepidez. Lá fora, elevando bem alto o justo renome dest ramde 
Pai mostrando o que cc co que vale no 1 gent enquanto aqui 
dentro persist em desfalecimento na trilha aque vo este 
de promover a união nacional, cal la nas potencialidadi do vosso 
fundo dora COI! p tecnico acreditando expre ar ne o 
consensum omuium, não tenho palavras bastantes para fazer o elogio 
do vosso desempe o na prá ração e perfeita “perfor nance no de 
envolvi ento dos trabalhos desta XI Reunião da me 1 esti ida So 
ciedade Para ser apena justo, haveria que falar na su p elevacão j 
do debate cientifico em havido no volume e na qualidade di 
temas e trabalho na magnífica manhã de hoje em o Hospital diante 
daquele rico e estimulante material enfim, “last not the leasl 
1 perfei o do convivi ociral que não faltou a graca ingênua 
das danca gaúcha à beleza e a dignidade da mulher riograndense 
tuo bet repre em lu 
pol mM bem sentidas despedidas e, com elas, 


a seguranca do nosso inalterável afeto, pelo muito que vos ficamo 
devendo, nós outros aos quais não coube o privilégio e a fortuna 


de nascer riograndens 
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1.º Sessão ordinária —- dia 25-10-54 
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Em 1911, E B. Sherlock criou o têrmo epilóia, para designar 
a síndrome constituída essencialmente de deficiência ment | com 
epilepsia, associadas a lesões cutâneas do chamado “adenoma se- 
báceo”. Estas últimas correspondem geralmente ao tipo dermatológico 
descrito por J.J. Pringle (1), em 1890, e daí a nomenclatura Morbus 
Pringle, por alguns autores adotada Estes pacientes apresentam, fre 
quentemente, como ubstrato anatômico de sua sintom tologia psico- 
neurológica, tumorações corticais ou intra-ventri ulares constituídas 
por um processo de ghose hiperpla ca nodular descrita desde 1880 
por Bourneville (esclerose tuberosa). Existem, também, multas vezes, 
tumores retinianos especiais, assinalados por van der Hoeve, em 1921, 
sob o nome de facomas. Todo êste grupo de lesões forma então uma 
disembrioplasia familiar, transmitindo-se hereditáriamente em domi 
nância, capitulando-se no grupo das nenro-ec todermoses de H. Roger 
e no das facomatoses de van der Hoeve ou ainda no das displasias 
de tendência blastomatosa de L. W togaert e Biclchowsky 

São muitas, e confusamente descritas, as lesões cutâneas da ept- 
lóia. O grupo mais importante é o dos « hamados “adenomas sebáceos”, 
cujo estudo teve início com a observação de DBalzer & Menetrier, em 
1885. De acórdo com as concepções atuais, duas ordens de lesões, am 


bas de caráter névico, devem ser consideradas nesta rubrica 


a) o tipo Balzer-Menetrier, epitelioma adenóide cístico (Brooke, 
1892) ou trico-epitelioma papuloso múltiplo (Jariseh, 1894): peque 
nos tumor lenticulare ou menores, isolados ou grupados, disposto 
simétricamente na face e ocupando principalmente as regros lutero 
nasais; são da côr da pele circunstante ou branco-amart lados, cereo 
consistentes, perdurando indefinidamente Histológicamente, trata-se 
de tumores epiteliais benignos de estrutura Jobulada e contendo fo 
mações quísticas carack rísticas; 

b) o tipo Pringle, nevo fibro-angiectásico (Pasini, 1909): tu 


mores lenticulares ou menores, simétricos, isolado ou grupado 


Trabalho do Departamento de Dermatologia da Policlínica Geral «Diret: 
J tamos e Silva) 
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ituados principalmente na face, mas podendo encontrar-se em ou 
tras regiões do corpo; sua cór é a da pele normal circunjacente, so- 
frendo, porém, com regular frequência, uma modificação n sentido 
da tonalidade vermelha (amarelo-rósea, rósea, vermelha, rubra, acas 
tanhada), pela presença de teleangiectasias numerosas Histológica 
mente, encontra-se forte hipertrofia conjuntiva, ausência de fibras 
elásticas (fibromatose), acompanhada de dilatações vasculares e, às 
vêzes, de alguns acúmulos de células névicas 

Nem no 1.º nem no 2.º tipo trata-se de adenomas sebáceos, desig 
nação meramente tradicional, sem nenhum substrato, neste caso, que 
a justifique. O tipo Pringle é acompanhado, muita vêzes, de outras 
lesões cutâneas, que referiremos a seguir e é o que habitualmente apa 
rece ligado às demais manifestações da epilóia 

Entre as manifestações cutâneas acessórias da epilóia convém 
citar 

a) os tumores de Kufs, lesões nevóides que acompanham de perto 


os “adenomas sebáceos”, localizando-se de preferência no andar su- 


perior da face e aí formando placas em relêvo. Considerados pela 


maioria dos autores como uma simples modalidade do “adenoma de 
Pringle”, éles são, na realidade, segundo o parecer de Artom e Cerruti 
(2), nevos sebáceos verdadeiros, 

b) diversas hiperplasias fibrosas designadas, às vêzes, vaga- 


mente, como 


polipos 

tubérculos fibrosos miliares 

fibromas do couro cabeludo 

“ 

placas colágenas”, “placas chagrinadas 

hiperplasia fibromatosa das gengivas 

fibromas subperi, ou supra-ungueais (tumores de kKoenen) 


E' bem de ver que, resultando da coexistência, tão frequente nas 
genodermatoses, de outras displasias, pode-se encontrar nestes pacien 
tes manchas discrômicas diversas, hiperqueratoses, nevos pilosos, etc., 
sem que tais alterações devam necessáriamente enquadrar-se no Mor 
bus Pringl 

Esta nota visa únicamente, a propósito de uma observação ana 
tomoclínica, estudar os tumores juxta-ungueais conhecidos como tu 
mores de Koenen (Aimes 3) 

4 primeira referência bibliográfica relativa a éste tipo lesional 
é a do trabalho de R. Kothe, publicado em 1903 (4). Sua descrição 
nada deixa a desejar 

“An den Hiúnden und Fússen befinden sich Effloreszenzen nur 
im Bereich der Núgel. Die Fingernágel sind mit Jung verlaufenden 
Leisten und oberfláchlichen Fissuren versechen Aus der Matrix 
prossen an allen Nágeln stielfórmige, rótliche, stricknadeldicke, meh 
reremm. lange Gebilde hervor, die durch grosse Hárte ausgezeichnete 

ind unt mit einer scharfen Spitze endigen. Auch an den Zehenná 
geln âbnliche Bildungen. Die Núgel beider grossen Zehen sind fast 
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Trata-se de tumorações, de ordinário de pequenas dimensões, po 
dendo, porém, atingir volume considerável, quando se localizam nos 
dedos dos pés, ocorrendo sôbre as unhas, a partir da derme supra 
ungueal, ao lado delas, nas ranhuras laterais, ou ainda debaixo da 
lâmina, a partir do leito ungueal, A estrutura é essencialmente uma 
hiperplasia do colágeno (fig. 1), com abundante vascularização e es 
cassez da trama elástica; a epiderme mostra-se ora atrófica, ora muito 
espessada, acantósica e hiperqueratósica, enviando prolongamentos 
para a profundidade, dando ao corte histológico um aspecto vegetante 
Há quasi sempre uma componente inflamatória “banal”, devida aos 
traumatismos e, às vêzes, a infecções ocasionais A côr é branco 
rósea nas pequenas lesões das mãos. Nos pés, frequentemente pela 
inflamação e pelas hemorragias que podem ocorrer, a côr é mais acen 
tuada, avermelhada ou acastanhada, assim como a inflamação pro 
funda e a maceração da superfície modificam ainda o aspecto das 
tumorações, que podem mostrar-se ac inzentadas, algo exsudativi es 
filiformes, 
de base triangular dispondo-se sóbre a unha, ou ao lado dela Nos 


pés formam-se tumorações lobuladas, que podem dificultar a mar ha, 
sei 


quamo-crostosas. As lesões das mãos são por vezes quasi 


principalmente quando o paciente é obrigado a usar sapatos gro 
ros em longas marchas. Referem os autores a frequência de altera 
ções diversas da lâmina ungueal: destruição par jal ou total, onico 
grifose, estrias ou, como em nosso caso, sulcos longitudinal Parece 
razoável interpretá-las como simples consequências da presença das 
formações tumorais, interferindo com o crescimento normal da unha 
Como acabamos de ver, a localização dessas formações especiais 

variável em relação à lâmina ungueal. Na maioria dos casos a proli 
feração anormal tem origem na derme supra-ungueal, dispondo-se 
sôbre a lâmina, nem sempre se justificando plenamente, pois, a deno 
minação proposta por Polland (3), e adotada, ger mente, de “Fibro 
matose sub-ungueal”. Desde Kothe (2), todavia, sabe-se que essa loca 
lização, sendo possível, é a menos frequente, havendo, além disso, 
a possibilidade da formação dispor-se como uma coluna carnosa na 
ranhura lateral da unha. Achamos, por isso, preferível a designação 
de fibromatose para/ou juxta-ungueal. Por outro lado, o epônimo tu 


a adjunção do nome de Kothe, 


mor de Koenen merece, pelo menos, 
a quem cabe, como vimos, a prioridade absoluta no descrever essas 


for mações especiais 


Quanto à interpretação destas lesões, parece razoável admitir 


que, de um modo geral, na epilóia manifesta-se, por uma displasia 
embrionária, a tendência à formação de tumores nos pontos de coa 
lescência ectodermo-mesenquimatosa, explicando-se, assim, à ocorrem 
cia das lesões hamartomatóides, conhecidas poi lenoma sebáceos 
de Pringle (form ações fibro angiomatórde do colágeno associadas a 
formacos nevóides do aparelho pilo-sebáaceo), do tumor da 

clerose tuberosa cerebral (gliose hiperplá ica com célula de aspecto 
neuronal, células gigant “grotescas” de Brelcho kv) e finalmente 


os tumores de Kothe-Koenen, com a sua estrutura angio fibromatosa 


associada com alterações atrofo-hipertróficas da epiderme juxtaposta 
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OBSERVAÇÃO 


N 18 641 A+ exo feminino, branca, 22 anos, natural do Distrito 


Federal olmteira, funcionária de Banco, residente nesta Capital 1.º consulta 


A mnese Os pais não são parentes consanguines não há outros 
casos semelhantes na familia Apresenta pequeninos tumores no nariz e 
nas p midades, desde a primeira infância (“sempre os teve Teriam 
come Í há 4 ne lesõe , pé direite no 3 podarticul em eguida 
notou mão direita por fim comprometiment jo 
Fez Ari tratament nclumive rudioterapia iperficial 
et enhu resultado Sente dore nos dedos o que lhe é ona difi 

dade na marcrt 

| norm nem present to bom estado geral, tanto físico « o mental 
Med m e pesa E m pe de irregularid é menstrua 
frequentemente regra compar de enxaques 

Protocolo ias cutânea 1) Face err geral 
tac f j re pequer 4 tur res lent 

mã esquerda normal ci mão direi! pequeno tumor 
cór bre Junula Indé carro a e! le 
m gote nha b pé direi lesões 1 e4 
ater pe ent trritante 1 vem end feito & 
ente pedi ão liso de tér 4 fit im 

piente, 1 notada há pera e represent 1 por pequena ! 
que ve! surgir na parte mesial da raiz da uni nos 3 
otam pequer s tum es achatados Irregulares iperpostos 
unha perr tam e mancha acrômicas longitudir re Hare 
«que pa infor eremn le 1 cença E) 1 rep b 
er ma je mm levemente saliente ja cór 
da pele circunstante e de superfície finamente granitada 

A f à | sifil outr exames de rotina nada 
ind rar important 

| extirt camente ( tumor pt que vam 
perturbações marci fe paciente para f ternad na 
Beneficér 

A pes f m examinada pel *rof A k H nos 
forneceu o seguinte la ( 

Fragment te mole com reação nfiar atom 

espe f tere ers pontos de material reme! 
per re end A er e e ter pec? 
dular el term eas ias to 1 ira «+ 

O quadr nde a rr lo tumor de Koentc 

RESUMO 

autor presenta ma observação le tumor Koenen 1 pos 
denomi e tumor e Kothe-Koenée ou fibromat é er 
te de ex fe branca e anos que pre ano 
nas extremidade re imente 1€ Ima mão direita cent 
mente nos pés (1 e 5 podartículos, & esquerda, e 1 3 e 4 1 
direita) ) feita à revisão da bibliografia desde o trabalho inicial de 
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Rothe (103) Para nterpretar generic ente « tumor la el 
epilepsia « sdenomas sebáce le Ele « la quai 1 parte 1 beér 
tumores de Kothe-Koener adr te Dor pla 
embrionária para formaçã e 1 1 ect 
imartomatóides, conhe por adenorm ebáce el gie (formaçõe 
fibro glor tóides d colágeno associadas 1 mac le to 
relhk sebáces los tumore da escl se tube sa é bral (gliose hiper 
plás 1 m célul e aspecto neuronal, « la ar grotesca je Biel 
cj dos tumor te Kothe-l com ' estr 
tura fibromatosa associada com alteraçõe f hi ' fi da epi 
verme sta 
RESUME 
L auteur aprés avoir fait la révisi te la bil et, | 

ente ne observatior te tfumeurs de Koener | b 
er par les denominatior te tumeurs de Kothe-Koens tte ] ju ils ont 
técrit pa Kothe 1903 alors que e trava enc est le 1931 
ou de fibromatose juxta-unguéale chez eune-l le race blanche de 
2 ans, que les a vu apparaitre H y a au moin 1 nt compromi 
Vindex droit et, plus gravement, les pieds (ler je et 4e orteil à droite, Jer 
te et De à gauche) 

Dar Linterpretation génerale de lesior tumoraies de lLépiloia (desig 
nation génerique comme on sait d ur yndrome qui mpre 1 € tiellement 
la triade clinique arriérat menta le epilepsie adenomes ebacés") et 

nt font partie les tumeur de Koener || admet la tenda « due 1 une 
dysplasie embryonnaire à la formatior te tumeur dar les | nte de jonction 
de Vectoderme et du mesoderme Ces tumeu erade ante q le 
lesions hamartomatoildes conues par la sebacés 
Pringle (formations fibro-angiomatoides du ci 1 formatior 
naevoides de Vappareil pilo-sebacé, b) les tumeurs tubéreuse 
cerebrale (glose hyperplasique ave cellules cellules 
gtantes “grotesques de sielchowsky c) les tum Kothe-Koenen 
constitué par du tissu fibro-angiomateux as v altératior 
pho-hypertrophiques de Vépiderme Jjuxtaposés 
( 

Pringie JJ A of e! eur Brit 
J Dermat 

2 Artom, M & Cerruti, H o enoma étr face An 
bra le le 1 e si! 


& Chi | f 4 

5 Pollar R Fit mat gue ZAschr 
42(191€6 

6 N Busch Morbu Pringle ' Hit Dermat 
62 :8(1931 

7 Koene | | r 11 here tar for f Tul 
ler I Geneeshk 75:4 f 431 

King-Smith D Adenor é Ne Er t toe 
nail Ar of Dermat & Sypt ES 132 

Arct ( Dbermat & Svpt 26 
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10. Oulmann, L Adenoma sebaceum Arch, of Dermat. & Syph 
32 


Skeer, J Adenoma sebaceurr A symptom complex U rologi« 
& Cutan. Rev., 


12. Butterworth, T. & McClellan Wilson Jr Dermatologic aspects 
of Tuberous Sclerosis Arch. of Dermat. & Syph., 43:1(jan.),191 
13 Rocha, GL Nevos múltíplos e simétricos da face Rio de Ja 


neiro, 1950, pág. 97 


14 Pailias, J E et al Tumeurs cérébrales au cours de la sclérose 
tubéreuse de Bourneville. La Presse Médicale, 062:1293/29 set.),1954 


Enderêço do autor: av. 13 de Maio, 3 3.º (Rio) 


Epidermólise bolhosa distrófica 
Considerações sôbre 5 casos 


L. M. Bechelli e N. Belliboni 


Desde os trabalhos iniciais sóbre a epidermólise bolhosa (e b.), 


grande é o número de publicações que têm focalizado o assunto. Como 


bride descrevem-se dois tipo principal de 


o simples e O 
distrófico por Tilbury Fox, em 
1879, e, depois, conforme citação de Cerrutti (1), por Goldsheider 


(1882), Valentim (1885), Joseph (1886) e Kóbner (1886), sendo que 
de epidermoólise bolhosa here 


O simples foi estudado inicialmente 


a éste último se deve a denominação 


ditária 
A eb. distrófica foi descrita, pela primeira vez, por Wickham 
Legg, em 1883, sob o nome de “pénfigo congéêni! persistente” Se 
guem-se, de acórdo com citação de Cerrutti (1), 05 trabalhos de Vidal 
a cistos 


(1889), Brocq (1890), que o denominou “pénfigo sucessivo 
1890 a 1900) 


epidérmicos” e Hallopeau (de 
por Brunsting e col 23), 


À e.b. distrófica agregou Pasini (cit 
em 1928, um novo tipo de lesões, que denominou de 
segundo o próprio Pasin, já 
toselini, em 1906, que as consi 


albopa 


pulóides. Estas lesões, tinham sido de: 


critas por Hallopeau, em 1899, e poi 


deraram lesões secundárias às bolhas. “Para Pasin, e, sem exceção, para 


semelhantes, são primiti 


os demais autores que ralataram observações 
inflamatório 


vas e não são precedidas nem acompanhas de fenômeno 


As razões que induzem a pensar desta maneira são 
| ua aparição em zonas Te peitada pelo proce o bolhoso 
(tronco, raiz dos membros); 
2 o fato de ter Pasini e Puente observado o aparecimento 
de fenómenos flegmásico 


das lesós em pele sa e sem traço 4 
doentes de traumática simples, no 


sua presença em 
quais as bólhas não são seguidas de cicatrizes (Noussitou e « ordero 
1944) 

Trat ho Clir 1 Dermatológica d Facu e M Ur er 

do servi do Prof J e Ag Pupo) 

I M KB | te re cita 

da f a 


XI Reur An Dermat dógraf etr 

Alguns autor tlescreveram vegetant na e.b (Nicolas, 
Montot e Charlet, 1913, cit. por Brain, 1952) 

No Bra consegutmio anotar trabalho de Molta (2 « 
Bapti ta (4), Ramo (5), Cerruti e Bicudo (6), Rossetti (7), Kabello 
(8), Noronha Miranda (9), Mourão (10, 11), é Castro (12) 

Neste trabalho apresentamo observações de 5 pacienti 4 da 
Clínica Dermatológica (Servico do Prof. J. de Aguiar Pupo) e 1 do 
Todos portadores de epidermolise bolhosa do tipo 
distrófico. A observação exclusiva déste tipo explicar-se-ia pela be 
mignidade da forma simple que geralmente não induz « doentes 
e procurar os hospitais e servicos médicos 

OBSERVAÇÕES 

(279 615) 15 ar brasileiro, felrante 

Desde os primeiros meses de vida começou a apresentar bólhas r calca- 
nhares Surgiarr 54 minut após traumatismo e quando éste era intenso 
bôólha formava-se mediatamente 

Antecedentes: « pais nã eram consanguineos, Tem mais 3 irmãos, sadios 
Não há casos semelhantes na família 

Exame der stolóE o exulcerações nos tornozelos recobertas de crostas 
amareladas Bólhas integras ou rótas no maléolo interno direito, as primeiras 
contendo um líquido citrino ou esbranquiçado. No joelho esquerdo há bólhas 
exulcernações « crostas Cicatrizes nos tornozelos joelhos cotovelos, dorso 
da articulação metacarpo-falangiana e interfalangiana Nas cicatrizes dos 
dedos há pequenos pontos esbranquiçados semelhantes ao millum. As unhas 
das mãos apresentam onicólise, desgaste da extremidade anterior, microníquia, 
enquanto nos pés observam anonig microniquia discreto espessamento 
onicorrexis, Os pélos estão normais. Não há lesões de mucosas 

Consulta endocrinológica nada digno de nota 

Exame histopatológico (L. 2139): bólha subepidérmica com « caracteres 

É 


da epidermólise bolhosa 

Glicemia: 100 mg Metabolismo basal: 347% 

Urina 1: 0,2 € de proteina por litro; 40 leucócitos e 10 hematias por campo 

Hemograma neutrófilos com poucas granulações tóxica Eecosinofilia 
Linfocitose 

RSS. negativas 

Uremia 

Colester mg 

Cloro no plasma 345 mg de Cl e 549 mg de NaC!, 97 mg de Cl 1 plasma 

Fratament vitamina « em resuitad o mg, diáriamente 

2 5 I (971.138), 33 anos, brasileiro, cozinheir 

Em 1946 com a idade de ar meçaram a bólha 
dicador esquerdo e, em 1948, em outros dedo , tove direito « 
ih ua trabalha Zzinha, com ca do fog ia 
novamente bólhas jed Indicador 

Hefere er a ur à pessoa da fam 1 à sofre desta moléstia, tend mai 
5 irmãos sadios desconhece se houve casos entre os tios materr € pa teri 

Exame dermatológio rusência de bólhas na ocaslá do exame ( atrizes 
nas partes mais expostas ao traumatismo no dedo indicador esquerd no co 
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tovelo direito e nos joelhos, de pele lisa 


pocrômicas, algumas são deprimidas, outr 


vexa n ndicador esquerdo 
Tratamento: vitamina C, 600 mg, diáriamente 
3 M. de 1 s 36 anos, casada, preta deir 
Aos 31 anos de idade mecararr nembr traiu 
Não se recorda de elemento eme ante em Os 


matisme m 
sanguineo não há casos ser nt I fam | nem “seus 


pais não são «4 
descendentes Teve 5 irmãos, falecidos nos rime! meses de ida 

Exame derm gtco: observamos diversa eraçõe é erações de 
tamanhos var localizadas no dorso das mãos ' rerdo 
Tais lesões apresentam superficie avermelhada, recoberta de ta casta 
nhadas ou com tecido de granulação, obser na borda 
mento epidérmico As vézes dão impre da da d 
de uma bólha. A lado dessas lesóe notar imerosas « irregulare 
de tam hos diverso hiperpigmentadas m ha gm Ar gumas de 
tipo que 41 ja x ZAC iu abrange regiões rn ex sta 1 trauma 
isto é, cotovelo joelhos, docrs d jor da má e dedos A) 
gumas cicatrizes apresentam, ainda, pont esbranquiçad pou numerosos 
(miliur 

unhas das mãos e dos pés apresentam acentuadas alteraçõe obser 

vando-se fragmentação da lâmina unguina ( orrex micr quia No 
leito unguial de um dos podartículos d rovid de lâmina ungueal notam-se 
duas pequenas bôólha je conteúdo hemorrágico 

Exames complementares: endocrinologicamen te ada apresenta de anormal 

Metabo!isrm basal 26 

Hen rama: eosinofilia 

Hemo-sedimentaçã normal 

Glicemia: BB mg 

Uréia no sangue: 23 mg 

Cloro: 348 mg de Cl por 100 mi de ingue 74 mg de NaC] e 98 mEq 
de Cl por litro de sangue 

Urina tipo 1: n de anormal 

Proteinas totais 9.5 albumina 44 globu 409 relação 
A/6-O 93 

Biópsia: bólha de localização subepidérmica 1 há acantólise O quadro 


corresponde ao da epidermólise bolhosa 
Tratamento. vitamina E, sem modificação do quadro dermatológico, 300 


4 


me aim 


4 A. J da « 29 anos, casado, branc« bras.lei tece joer té isto 

Teve conhecima através de se pa de que vem resent to 
aos me res traumatism desde tenra idade Tais + irgiam rápidamen: 
precedidas de discreto prurido, às vêz slizand gua 

Exame dermatológ no dorso dos ded rt me e em 
respondência observamos lesôs 1 le eq a 
mensõe algumas contendo liquido t gelrame e hem N 

Exulcerações e elementos cicatriciais hipocrômicos 

Aspecto semelhante no rso dos pé na face anterior d membro e 
pecialmente na perna nde hã bolhas de 1 r dimensão, resu te da 


pergaminhada, de róses. ou hi 
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fluência de outras menores. Diversas cicatrizes hipocrômicas nos joelhos, co- 
tovelus, regiões trocanterianas, nos flancos ombros e raras na base do pescoço 


al de Nikolssky positivo na bólha da perna direita 


Refere que o paí teve doença semelhante (sic); 3 irmãos sadios 
Lesões ungueal! distrofias ingueai diversas (sulcos longitudinais 
rexis, onisosquiz paquioníquia, onicolise, microniquia e anoniquia) 
5 ) H de 5 (200.233 21 anos, solteiro, branco, brasileirc 
Bolhas e cicatrizes desde criança, Refere que aos traumatism e, às vêzes 
espont ecamente, surgiam bôólhas no dorso das mãos, pés, que rompiam 
e deix m sair um liquida amarelado ou hemorrágic Eram precedidas dé 
prurido « rgiam cérca de 15 ou 30 minutos após o traumatismo 
ainda de bólhas 1 bóca e na ngua bem com q seda de 
un: Fem onze irmã 4 apresentando a mesma doença, tendo um déles 
falecido com & idade de 18 anos. Diz que o pai apresentou doe à semelhante 
mas que com o tempo ficou curads Fem melhorado da moléstia com o de- 
corre ( 
Exame dermatológico: na face anterior dos membros inferiores, apresenta 
extensa área exulcerativa e cicatricial, crostas sero-hemática pequenas bôólha 
contend um líquida ero-hemorrágico Alguma icatrizes queloidiana Pre- 
enca de pequer 181 Te: branquic n dors Cica e 
crômicas na face, nuca, pontos de pre do do tórax, do abdome, d tovelos 
do dor dá HF e ded a dorso à pés 
nai de Nikolsky ti prox midades das bólh maiore e negative 
into &s cicatriza Heproduziu-se experimentalmente uma bólha na perna 
ediante o atrito repetid Ocasltonalmente surgiram pequenas bólhas hemor 
gica na lingua 


Unhas distróficas (onicorrexis, sulcos longitudinais 


complementar e de laboratório 


o B. 1 Otite média crônica supurada. Desvio de pt Amigdalite 
crôn.ca 

Nutriçã nada fol encontrado 

Histopatologia bólha epidérmica, contendo neutrófilos fócitos N 
há acantólise Corresponde à epidermólise bolhosa 

R. negativa Hemograma: desvio à E Neutrofilia. Granulaçõe 


tóxicas iInfocitose 

Bactertológic tliquido de bólha) micrococeus pyogent Prova da 
patogenicidade positiva 

Dosagem de sódi 121 mg por 100 ml. Clorc 271 mg de « por 100 mi 


4 mg de NaCl por 100 mi 16 mEq de Cl por litro 


Fratamente complexo B e vitamina A 200.090 u 
Nota em nenhum caso se bservaram displasia cinda 
A duraçã d trata tu em 1 doentes, fo em Ge | 4 mese 


COMENTÁRIOS SOBRE AS OBSERVAÇÕES 
ANAMNESE 


| Idade em que a afecção teria aparecido: em três doentes, 


a afecção manifestou-se nos primeiros dias de vida, em um (5. .T.) 
aos 24 anos; e, em outro (M LS. ), aos 31 
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Habitualmente, ela se evidencia logo após o nascimento ou nos 


primeiros anos de vida, e, em geral, antes dos 20 anos (Petges e Le 


coulant 13); são relativamente pouco freque ntes os casos da lite 
ratura em que o início é tardio, o que motivou, por parte de alguns 
autores, a denominação de “e.b. acquisita tarda”. Dentre os casos 


de início tardio referem-se os de Siemens e Mac Leod, entre os 40 
e 50 anos: os de Motta (1928), aos 25 anos e meio, e o de Mourão 
(1947), aos 35 anos 

Karelitz, Wise e Lautman, Fox, Hallam e Mac Kee, e Cipollaro 
tentaram separar os casos de eb. em 2 forma a congênita e a 
adquirida. O início, neste útimo tipo, ocorreria depois do terceiro 
ano de vida. Matheson e Rosner (14), que os citam, consideram esta 
divisão dificilmente justificável, porque o quadro clínico é semelhante 


nos 2 tipos 


2 Regiões inicialmente tomadas São comprometidas as 
regiões mais sujeitas a traumatismos. Quando se inicia nos primeiros 
dias de vida, parece haver tendência pelos pés, podendo, depois, sei 
tomados o tronco e membros superiores, e, em certos casos, até as 
áreas onde a roupa exerce pressão 

Ao iniciar-se tardiamente, atinge de preferência as regiões trau 
matizadas mais intensamente no trabalho (dedos) 

3 Fenômenos concomitantes e sinais subjetivos Em dois 
dos cinco doentes houve referência a prurido, que provocava coçagem, 


e, esta, o aparecimento de bólhas 


1 Traumatismos Todos os doentes assinalam que as bó- 
lhas surgiam após traumatismos, às vêzes, pouco intenso Em um 
dêéles (J.H.S.) sem que nada lhe chamasse a atenção, a propósito, 
Lever (15) afirma que, às vêzes, se formam sem traumas Em 


outro (L.T.), as bólhas surgiam também com o calor do fogo. Dentre 
os 5 casos de e.b. simples de Greenberg (16), havia 3 em que as 
lesões ocorriam sómente no verão, e, em outro, ela e agravavam 
nessa época. Segundo Hócker (1950), a pressão tangen lal é importante 
na formação da bóôlha 

5 Tempo decorrido entre o traumatismo e o aparecimento das 
bólhas Em média, 4 à 5 minutos e até após pouco egundo 
quando o traumatismo era intenso. 


6 Antecedentes familiares, Touraine (1944) (17) diz que 
a genodermatologia, em suas aplicações práticas. permite dividir as 
e. bolhosas em duas formas, de prognóstico completamente diferente 
a forma simples, dominante, e a distroftca, em geral recessiva. 4 
gundo Cockavne (cit. Matheson e Hosnei 14), à consanguinidade 
dos pais é encontrada frequentemente: em 23 casos de eb, distrófica, 
14 referem haver esta con anguinidade 

De acôórdo com Bloom (18), 0s casos de eb .d., que surgem tai 
diamente, podem ser produzidos por fatóres não hereditário Cita 


Siemens, que apresentou um caso que julgava ser devido ao arsenico; 


no seu paciente, à e b. teria sido produzida, provavelmente, pela 


ulfon imida 


Noojin, Reynolds e Crom (19) apresentam à arvore gent lógica 


43 pessoas em que a e.b.s foi herdada através de 5 & 


de 
52 indivíduos do sexo masculino e 65 do sexo feminino tiveram a 
afeeccão. A proporção entre os normais e os afetados não se desvia 
significantemente de 1:1; também não houve desvio significante da 
proporção 1:1: de homens para mulheres, seja exibindo a doença, 
seja transmitindo o fator. Pelo menos, um dos pais teve bôólha, se 
o fator de que eles dependiam « transmitido à prol issim, éste 
achados apoiam a hipótese de herança simples dominante do fator 


Julgam ainda que a consanguinidade não tem maior importancia na 
transmissão déste tipo de eb 
Em uma família, estudada por N Rossetti (7), registrarame-s 


12 casos de e.b imples no decurso de quatro gerações, a moléstia 


p. dis 


sempre se transmitiu pelo tipo dominante. Em 2 casos de e b 
trófica, referidos por Lynch (20), havia transmissão recessiva € 


“sexlinkage tendo a moléstia surgido em dois meninos e deixado 
livres meninas 

Quatro de nossos pacientes referiram ser o único caso na família 
(po recessivos, O quinto (J HS) teve irmãos, dois dos quais 


com a mesma afecção; o próprio pai teria tido lesões bolhosas, mas as 


informaçõe nao precisas recessivo) Portanto, tipo reces 
sivo de transmissão nos 5 casos, o que está de acórdo com a opinião 
de quase todos os autores de que a e.b. distrófica assume esse cara 
ter 

Em nenhum dos casos os pais eram consanguineo Não ha refi 
rência à moléstia nos ascendentes e colaterais e nem na prole tno 
2 doenth ST. eML.sS., que a tém) 

7 Duração da molestia Em um déles teria havido melhora 
com o decorrer dos anos, nos outros, a afecção vem pers tindo + 
ampliando gradualmente , areas do tegumento tomada pelo upa 
recimento de novas bólha 4 melhora, que se observa em idade mai 
avancada, pode ser em parte devida, egundo Noojin « col (19) 
ao fato de que os doente e tornam mais cautelosos, evitando o 

K Sexo 4 dos nossos 5 doente ão do sexo masculino 
Nossa observacão esta Ar ecórdo com o dado de v, Tobias 
(cit. Petges e Lecoulant 14) cos de Cockavne (cit. Matheson e Ros 
ner 14). Siemens (cit. Pelges e Lecoulant 13) julga que ambo 
sexo vo igualmente atingidos 

o] Frequencia À afeccão é rara, sendo os 5 casos apresen 
tados os únicos vistos por nós em 9 anos de atividade na Clinica 


Dermatológica do Prof. J. de Aguiar Pupo, Em 2.281 pacientes mil 


tares, examinados em 2 anos, no serviço de dermatologia de Camp 
Croft (5d Greentberg (16) observou 5 casos de e.b tipo simple 


julga ser esta prevalência (0,2%) superior à comumente observada, 
o que se poderia explicar pela maior frequência ou intensidade de 
traumatismos nas atividades militar determinando incapacidade 


para certos misteres e a procura do médico 
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dade, como é i cagem: em menos de 
apenas nas perna » ná em utras áreas 
Não foi pesquisa e dosagem 


fot observado peculiar a esta aflecçã 


SUMMARY 


The AA. report the observations of 


trophica. In 3 of them it appeared soon after birth. in À a 
and in the other at 31 wo of them had itching that caused 


the appearance bullae. All patients told that the b 
sure or ! tton, sometimes slight, usually 4-5 mir 
friction and the appearance of bulla; when the pres 


terval was of a few seconds. Four patients were 
Dermatologic examination: in the majority of « 
st the moment f the examination or they were 
was possíble to observe bullae which were Jlent 
the mechanical fr ney were 
r pressure especias! ankies 
the dermatologic picture and rarel 
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pro! las « err n'quia er var a ria qe.e 
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Obs. nm 4 Paciente feminina, de 10 meses de jade a: 
gioma do tirei? ja face m os x eferidos 
nas observações anteriore Nega, sua mãe ia. Nega 
igualmente, cor 1isõe ou equivalentes epiléticos de qualquer ti Exame 
neurológico negativo 

Radiografia d crânio nada dign je nota Em nelusão angioma da 
face, ser nais de comprometime do sistema nº E' provável que 
éste caso representa uma forma fr sta de Sturge-Webe! porém o quadro 


neurológico poderá surgir posteriormente 


COMENTÁRIOS 


As 4 observações relatadas revelam a exi tência de angiomas 


cutâneos atingindo o território do trigêmeo, aparentemente sem com 


nervoso Tais casos podem er rotulados 
da molesti de Surge 


re ponsabihi 


prometimento do sistema 
como formas frustas ou mono-sintomáticas 
Weber. De qualquer maneira, cabe «so dermat logista a 


dade de pesquisar a existencia dos sintomas neurológicos 
este angiomas, const 


oculares 


sinais radiológicos que, quando acompanham 
formas completas da moléstia de Sturgs Weber. Os aspectos 


tuem a 
formas da moléstia 


dermatológicos dos hemangiomas nas diversas 
de Sturge-Weber são idénticos. De uma maneira geral, podemo clas 


sificálos em três tipos fundamentais, ou sejam 1) hemangioma plano 
ou capilar (nevus flameus); 2) hemangioma venoso ou implex, e, 
finalmente, 35) hemangioma cavernoso Este tr tipos são encon 
trados na moléstia de Sturge-Weber, sendo mais comum à forma de 


As fotografi | 2e 3 mostram tré 
um heman 


hemangioma capilar ou plano 
aspectos da angiomaltose cutânea. A primeira apresenta 


gloria plano, com pequenos tumores venoso enquanto que na Ss 


unda encontramos somente O hemangi à plano ou capilar, e, final 


mente, na terceira, observa-se o hemangioma va cular, telangiectásico 


Anote-se que as fotografias 2 e 3 repre entam 


moléstia de Sturge-Weber, enquanto que à n. | é uma forma frusta 


formas completas de 


únicamente cutânea e ocular 


RESUMO E CONCLUSOI 


Os autor ipresentarr juatfr ca glorm tá 4 
ló Heferer e 1 f 
tipos bse 

SUMMARY 
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Lipóido-protemose de Urbach-Wiethe 


ASPETOS GENEALÓGICOS 


(Considerações a respeito de três casos 
observados em Sao Paulo) 


Luiz Dias Patrício 


E” uma condição mórbida rara, caracterizada por rouquidão 
que persiste desda a idade infantil, com infiltrações duras, amare 
ladas, da superfície das mucosas labiais, pálato mole, assoalho da 
bôca e base da língua e, excepcionalmente, da vulva e do reto 
Manifestações agudas respiratórias simulando difteria da laringe 
podem ocorrer, e, dos 14 casos de Urbach, & déles foram tra 
queotomizados 


Quanto aos nossos três casos, (*) um déle o S.) apre 
sentou um síndromo dispnéisante agudo, grave, exigindo em serviço 
de P. S., uma perfuração da traquéia e, em virtude do caráter 
crônico evolutivo da moléstia, o doente se vê obrigado a usar 
até o presente momento a cânula de traqueotomia 


Ao lado destas manifestações objetivas e subjetivas das mu 
cosas (tegumento de revestimento interno), notam-se evidentes si 
nais lesivos do tegumento de revestimento externo 


DESCRIÇÃO DERMATOLÓGICA DOS CASOS 
caso (0.58) 
A um exame superficial, de conjunto, nota-se logo uma colo 


ração amarelada difusa da pele da face, das orelhas, do mento 
e dos antebraços, notadamente na face externa das pernas. Sóbre 


êsse fundo xantocrômico destacam-se, às vézes, nódulos miltare 
Médico auxiliar da Clínica Dermatológica e Sifilográi e Me 
da Univ. de São Paulo (Cat Prof Dr Aguiar Pups 
(*, Os dois primeiros casos aqui referidos foram publicados err inbora 
ção com o Dr Argemiro Rodrigues de Souza (tv Ar jo Fac je Me 4 Univ 


de São Paulo, vol 24, 1946 
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duros, persistentes, de coloração amarelada escura, numerosos € 
agrupados, especialmente no mento, Ao lado déstes elementos, ci 
cratizes varioliformes na fronte, na face e nas regiões submaxila- 
res. A coalescência das pápulas na submucosa dos lábios dá-nos a 


impressão de sifílides papulosas secundárias hipertróficas. A mo» 
tlidade da língua acha-se muito limitada, As mucosas bucal, lin 
gual, faringéia e laríngéia acham-se infiltrada umareladas e bos 


seladas pelas cicatrizes de antigas ulcerações. Nas pálpebras, co 
lares de pápulas amareladas características. Ectropion dos lábios 
e das pálpebras. No pescoço e na região escapular direita, zonas 
grandes de elementos papulosos miliares, profuso amarelados e 
muito consistentes, Nos cotovelos e nos dorsos das mãos, ao nível 
das articulações metacarpo-falangeanas e interfalangeanas, verifi 
camos nódulos hiperqueratósicos, amarelo-escuros na regiões de 
maior atrito. Na região sacra, grande mancha atrófica, de 5 cms 
de diâmetro. Nos joelhos, nódulos hiperqueratósicos, ao lado de 
cicatrizes de processos ulcerosos anteriores ou de involução, ou 
de reabsorção espontânea. Na face externa das pernas, pele atro 
fica lisa, brilhante, com um infiltrado difuso profundo, pastoso 
amarelado, dando a tôóda esta região um aspeto sui-generis. Sua 
epiderme mostra, aqui e ali, clivagem da camada córnea no sen 
tido oblíquo transversal, No dorso dos pés o aspeto é pelagróide. 
Somente no bordo, raros elementos verrucossos Algumas lesões 
ulcerosas nesta região, assim como no 3.º e no 5.º podartículos 
esquerdo e direito, 

Ão exame mais apurado e detalhado da pele, observam-se 
vários tipos de lesão cutânea, que se apresenta imbricada dentro 
de um quadro clínico original e patognomônico da doença, cujos 
caracteres morfológicos podem ser reunidos nos seguintes grupos 
principais 


manifestações cutâneas propriamente dita 


a) manchas céreo-pigmentares difusas, 

b) nódulos miliares de infiltração dérmica circunscrita, 

c) lesões nodulares vegetantes; 

dj) lesões vegetantes hiperqueratósicas de aspeto verrucordte 
e) lesões eritêmato-flicteno-purulentas de tipo reacionário; 

f) cicatrizes orificiais; € 

atrofia cutânea difusa 


B fâneros e suas alterações 


a) alopécia, e 
b) onicoses. 


distrofias venosas 


D manifestações das mucosas do nariz, da boca 
do faringe, do laringe, do ânus e da vulva 
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Do presente inquérito contam-se três doentes do sexo femi 
nino e um do sexo masculino, sendo os condutores (heterozigotos) 
de ambos os sexos. Não houve um único caso de hereditariedade 
dominante, confirmando-se as conclusões de Cockaine, que inclui 
a lipóido-proteinose de Urbach-Wiethe entre as moléstias de he 


ranca mendeliana recessiva, 
CONSIDERAÇÕES GERAIS 


O inquérito genealógico revelou o caráter nitidamente fami- 
lar e consangúíneo desta curiosa e rara dermatose, 

Além dos dois primeiros casos, em que éste fato se apresenta 
evidente, concluímos, por inferência, a existência de mais dois 
outros: um na pessoa de uma criança, que faleceu de “crupe” 
(sic) e outro que se suicidara por causa da tonalidade de sua 
voz. O fator consangúinidade é também fora de dúvida, pois, 
como vimos, há numerosos casamentos entre primos na família 
dos doentes O S e E Ss M 

Com relaão ao terceiro caso (G P.S.), há referência, poi 
parte do doente, de casamentos consanguíneos. Afirma ainda o 
doente, apresentar na família duas irmãs e um irmão, vivos e 
todos apresentando a pele “manchada” e a voz de tonalidade 
estranha e rouca, Conta-nos um caso de tuberculose de laringe (7) 
em um irmão falecido (estenose laringéia) 

Estas informações sugerem-nos a possível transmissão dos cara 
teres aos familiares. 

Deve ser lembrado que a citação déstes fatos (“erupe” na fa 
mília e outros membros com pele manchada) levam-nos a julgar 


muito provável a existência de outros casos da enfermidade 


CONCLUSÕES 


O autor apresenta o 3.º caso de sua observação pessoal de 
lipóido-proteinose de Urbach-Wiethe, 

Após considerações várias, inclui a entidade mórbida entre 
as moléstias de herança mendeliana recessiva, 


do autor rua 7 Paulo 
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Os quadros clínicos das genodermatoses: esbôço de uma 


semiologia geral das moléstias constitucionais 
F. E. Rabello 


Introdução: das genodermatoses às moléstias constitucionats 
As grandes sindromes Msplásicas 
As aplasias e hipoplasias congênitas 


Aplasia cutis circumscripta 
Atrophia nevoides in placibus (Heller-Kogoj-Pierini) 


As Hemiatrofias e o arranjo linear ou sistematisado nas dermatoses 
de tindole constitucional 


Hemiatrofia facial progressiva (Romberg) 
Esclerodermia linear 
Parakeratosis naevoides Mibelli 


As megalodisplastas : 


Sindrome de Príngle-Bourneville 
Moléstia de Recklinghausen 
Megalodysplasia cutis et osseum 


As síndromes pterigiais e os estados Msráficos 


Trofo-edema (Milroy) 

Naevus rhomboidalis linguas (Lane-Brocg-Pautrier) 
Hypoplasia unguium et pateliae (Lúáttle-Firth) 
Elastodermia e Chalazodermia 

Sindrome de Elhlers-Cohn-Danlos 

Pseudoxantoma elástico 


Displasias teleangiectásicas e hemorrágicas pigmentoss) 


neviforme Angiomatoses 


Teleangiectasias 
Urticaria naevif 


Angiomatoses 


Clínica Dermatológica e Sifilográfica da Universidade do Brasil His de 
Janeiro 


yrmis 
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HI As sindrome distróficas 
Forma r ta tr fico disp asica 
ft Fat 
e mmer-V 
Porfiria te distrofia 
I Introdução: das genodermatoses às moléstias constitucionais 


Já é tempo de rever e limitar certo exagerado esquematismo pro 


vocado por uma concepção estritamente heredológica das genoder 
matoses e que imeaça lJevar-nos a uma atomização crescente dos 
quadros clínicos para os quais se requer, cada vez mais, tal ou qual 


base genetológica, mesmo sem o apóio nem a consideração dos ine 
vitáveis “faits de passage” e “formes frustes” aqui também numeroso 
e Jargamente explicados pelas virtualidades do fenotipo 


Ness entido, é ainda a clássica semiologia o fio condutor ca 
paz de lastrear corretamente nossas interpretações genetológicas €, 
com certeza, nunca o inverso, como vem sendo admitido e aconse 
lhado por alguns; pensando “corrigir” os dados da morfologia clínica 
pelas heredológicas subjacente Ao contrário, na semiologia 
é que, constantemente, vamos procurar e não raro encontrar os nece 
sários pontos de referência para a previsão do fato genético e, quando 


menos, seu exame e devida apreciação 


Mais ainda. Porque, para além das interpretações e mesmo de 
uma correta diagnose héredo-patológica, há que não perder de vista 
o aspecto mator em todo este dominio aquéle de que o dado gené 


tico é principalmente uma componente sistemática no quadro muito 
mais amplo de uma patologia da constituição 
Aqua, numeroso o Os casos em que a heredologia com pouca 


ou nenhuma q Eistencia comparece deixando em aberto o cal po das 
“Konstitutionelle Leiden” Cefo as dificuldade para explicar a larga 


ocorrência de casos esporádicos, à base de mutações) 

Já em outra ocasião procurei mostrar como o interésse das “geno 
dermatoses" se situa dentro da clínica, em térmos de mais um metodo 
de investigação clinico-etiológica da dermatos em outra palavra 
uma técnica a servico da medicina constitucional e, co! certeza 


gico e natural desdobramento do dado constitucional vinda que com 


surpresa se po eder o contrario mesmo boa fonte 

Mais especialmente, na minha exposição de 1943, já mostrava eu 
o propósito de ervir-me de ui recopilação d deri tos 
mente idiotípicas como “uma introducão do estudo de problei nto 
complicado tentativa de circunscrever o ento 
de molestia nevi isto e, condição em que à genotipia e um elemento 
ao raro cripl ero, e associado a distúrbios de “sistema 


constitucionais no amplo sentido) 
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Haveria que retificar quanto se possa ir :1z ste juisiçã 
“nova para tôóda essa heredologia dermatoló; final go! e desde 
bra em tôda sua importância com conseq ia eiros de 
J. € White (1889 (1), Fr. Hammer 1908 (2 Bet “ ] Me 
rowsky 1919 (4) A Fischer 1922-1927 é com 
certeza, as clássicas investigações H. W Sieme esde 1% até grande 
monografia do Handbuch de Jadassohn (1925 traba re 
nica de Breslau 6), subsequentemente elent Cocka 
1933 (7), le Aguilera Maruri 1946 

Nos dias que correm já se faz nec LF ( relata € tegr f os 
ésses achados dermatológicos no domir heredol eu mai 
amplo sentids certas revistas como o Archiv fuer Ra nt Ele | Zen 
schriff fuer Vererbungs u. Konstitutionlehre, e a e e, facil 
litam em muito ésse trabalho, além ( rande tratade or secção de 
pele de K Hoede no Handbuch der Erbbiolos de Mensche le Just, Bauer 
Hanhart e Lange 1939-1940 (8), e o artigo de Touraine 1 l lopédie Médios 
Chirurgicale (9) 

H 4s grandes sindromes displasicas 


Este vasto agrupamento, do qual darei apei 
mais gerais, constitui por assim dizer o 


aqui Os fracos 
ou núcleo central 


em todo éste terreno, compreendendo as displasias ectodérmicas mais 


ou menos complexas, as aplasias e hipoplasias congênitas, as formas 
mégalo-displásicas abrangendo pele, nervos, vasos e ossos, os estado 
disráficos e os estados pterigiais Ullrich-Bonnevic 


aplasias e hipoplasias congênita 


Neste grande conjunto ocupam lugar especial certas anomalias 
do recém-nascido que, em contraste com , caráter marcadamente 


hereditário de muitas das formas aqui reunidas, representam por excs 


lência fatos esporádicos, vizinho da teratologia, « scusando não 
raro índole de verdadeiros acidentes 

Há que duvidar de que os fatos, relativamente numerosos, de 
Aplasia cutis circumseripta, possam sem mais ficar catalogados como 
“senodermatoses” salvo O Casos e constituem qu excecãos, em que 


1» anomalia se mostra familial, e associada a formas genodérmica 


( fato nem poi 
isso contribuiu para o esclarecimento da sua causalidade. Já Kehrei 
(105%, em 1910, contava mais de SM casos na literatura, e Touraine 
(11), em 1941, ma de 150. No intervalo 


fundado de Steiner (12), em 1932 


autêntica + frequência relativamente notável di 


situa-se o estudo apro 


com apóio em 94 caso do 
105 admitidos por Terrhun (13), em 1930, sendo que para éste pelo 
meno 10) to Caso seriam, pura « mpi ente, devido a brida 


amnisotica 


E" bem verdade que a explicação da anomalia 


amento di brida amntoticas nao «que tuo de porque 
o fenômeno poderia se ver repetido numa mesma familia obretude 
em combinacão com formas autéênticamente penopatológica A loca 


lização largamente predominante na extremidade cefálica Cabóbada 


craneana, vértex, têmporas) não deve obscurecer 
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rosos fatos de localização extra-cefálica, o que de maneira nenhuma 
concordaria com a noção de descolamento localizado do epitélio am 
niótico (“Schizamnio” Schwarze 1949 14). De fato, muitos 
outros locais podem ser atingidos, talvez mais particularmente punho 
e bordo radial das mãos, joelhos e pernas, surgindo a hipoplasia cutá 


nea em focos múltiplos em uns 25 a 30% dos casos conhecidos 


Alguns dêsses casos são de grande interêsse, tal o de Kriesch 
(15), pois que, além de focos diversos de aplasia cutânea no couro 
cabeludo, e de uma zona tonsurada típica vo nível da grande fon- 
tanela, havia lábio leporino, gúela de Jobo, vitium cordis, criptorqui 
dismo e polidactília, conjunto que seria difícil reduzir apenas a um 
mecanismo amniógeno. No mesmo sentido, fala o caso da criança es 
tudada por Sasuki (16), em que se tratava de uma aplasia (ou melhor 
hipoplasia) bastante disseminada às pernas, dos joelhos até os pés, 
orelha direita, Jábio inferior e ponta da língua, local éste certamente 
sem nenhuma conexão admissível com o âmnio 


Igualmente sugestivo é o fato observado por Cebotarewskaia (17), 
que poude seguir, durante 21 dias, um recém-nasc ido portador de uma 
hipoplasia cutânea muito acentuada e extensiva ao panículo adiposo, 
largamente desenvolvida nos flancos e no ventre, a pele assumindo o 
aspecto de azas de morcego desdobradas simetricamente, sob forma de 
flecha ou dardo nos ângulos das omoplatas. Nos dias que se segui- 
ram, e em diversos pontos, esta pele adelgaçada e translúcida só en- 
tão acusava as usuais zonas necróticas, a seguir erosoes em via de 


cicatrização, até a morte por infecção secundária 


Fatos desta ordem pleiteiam naturalmente em favor de uma ano- 
malia constitucional, lembrando certos aspectos do status pterygialis 
Ullrich-Bonnevie. Uma origem declaradamente genotípica só foi até 
agora comprovada em observações feitas em animais, salientando-se 
as clássicas comunicações de Hadley em 1913 e 1927 (18), quando, 
estudando a raça ovina Holstein-Frise, sublinha a existência de for 
mas aplásicas também na língua, na abóbada palatina, além de mal- 
formações das patas e das orelhs: “epitheliogenesis imperfecta neo- 
natorum bovis”. Estes animais morrem quase todos no curso de alguns 
dias, e Hadley acreditava em um gen recessivo (e, acrescentarei, 
letal). 

Os 11 casos descritos por W. Reiss (19), eram notáveis, porque 
apresentavam todos éles aplasias cutâneas lineares localizadas nas 
mãos, exatamente simétricas, desde o indicador até o bordo cubital 
da mão, e pelo fato interessante de que essas aplasias curavam sem 
cicatriz que evidentemente devia limitá-las exclusivamente ao pa- 


rênquima da pele 


Não são com certeza numerosos os casos em que a afecão se mo 
tra acumulada numa família, Cockayne (Joc. cit.) cita uma estirpe 
estudada por Goldsmith com 15 pacientes no curso de à gerações, e 
Fouraine (loc. cit.) menciona a Braun, que teria visto 114 casos em 
4 gerações, e Seifert com 19 casos em 4 geraçõe acrescentarei 
Battaglini (28) que viu 6 casos em 3 gerações. Seria intere nte 


uma revisão de todos êsses casos, de tóda maneira se ocorre recessi 
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vidade é algo estranho que não se tenha evocado nem a consanguini 
dade, nem o acúmulo mais frequente de casos nas fratrias atingidas, 


onde em regra geral não se vê mais que 2, no máximo 3 atingidos 
(além de muitos outros, Wanderer 21, e Prassas “2 em 3 gera 
cões com 1 só caso cada uma). O excelente trabalho de revisão de 
Anderson e Novyv (23) assinala uma letalidade de 20 e coexistência 
de hidrocefalia, microftalmia, e o que é mais inter inte, nevos da 


conjuntiva e da face (caso 1 de Anderson-Novv) 


Gostaria, ainda neste terreno, de tentar uma melhor caracteriza 
ção de uma forma hipoplásica mal conhecida, e para a qual proponho 


o nome de Atrophia nevoides in placibus (Heller-kogoj-Pierini), por 


isso que não tem merecido mais atenção 


Não se trata, com certeza, de uma forma límpida do ponto de 
vista anátomo-clínico, pelo que estou preferindo Jlastreá-la pelas 
descrições de Heller (24), Pierini (25) e Kogoj. Preliminarmente, 
haveria que varrer dêste terreno a espécie descrita em 1891 por Thi 
bierge (26) sob o nome de “Atrophodermie érvthémateuse en plaques 
a progression excentrique” espécie de forma limitrofe de certa 
esclerodermias ditas “atrophiantes (atrophians ac subi 
tum), e talvez de certos casos de eritematode 


Cabe também aqui liquidar uma dúvida no que respeita à forma 


descrita por Pasini (27) sob o nome di atrofodermia idiopatica 


progressiva”, pois se trata, conforme verifico com certa surprêsa, de 
um quadro igualmente vizinho deésses fatos de esclerodermia atro 
phians ac subitum: as grandes “plages” atróficas, tórpidas no que toca 
a seu desenvolvimento individual, porém acusando uma indole erup 
tiva e uma difusão notável no caso prínceps de Pasini contavam-se 
quatro extensas placas sôbre o dorso, e ainda nada menos do que 
sete outras no tronco e nove nos membros, todo êsse quadro e mais 
ainda a conservação da elastina nos cortes histológicos, tudo pleiteia 
no sentido de uma estreita vinculação com aquéles tipos especiais de 
esclerodermia 

Bem ao contrário com os fatos comunicados e magistralmente 
descritos por Pierini (loc. cit.), apesar de identificados ao de Pa 
sini. Déstes fatos, muito particularmente o primeiro, nenhuma dúvida 
pode decorrer, Trata-se bem aqui de uma forma de atrofia nevóide, 
de elementos antes circunscritos, segmentários ou regionais, com a pe 
culiar coloração cinza azulada, e o contraste das áreas atróficas com 
o resto dos tegumento No caso E o autor no descreve as pla us 
atróficas, rigorosamente limitadas ao lado direito do corpo, disposta 
adiante sóbre a linha umbilical, depois se distribuindo sóbre o flanco 
direito, ai subindo alguns dedos transversos na extensão de uma palma 
de mão, enfim fazendo alguns a volta da cintura até a região dorsal 
guardando “uma certa simetria harmônica na disposição dos ek 
mentos 

A coloração azulada lembrando as maculae ceruleae, a nítida de 
pressão das superfícies atingidas cuja pele não se deixava preguear 
(éste ponto deve ser sublinhado porque não está nitidamente no 
tado nos casos de Heller), a perfeita conservação da elastina O O 


traços marcantes desta forma. E Pierini acrescenta à propósito de seu 


caso 2 que, tendo ido longamente a ambos, espaço de 8 a 10 


anos, a palavra “progressiva” pode bem sei eliminada, apesar da 


possibilidade de uma certa extensão ja prevista por Heller no tipo 


post-natal (ou talvez congenitos, que ele descreveu 


Neste grupo de ca ipo Heller e certamente a de 

que Busclhwald nada mais viu que 
asos de Pick-Herxheimeis constitui o núcleo central, cuja 
sucinta permite distinguílo pela aparição 
mais ou menos fixado do eus elementos, algu casos entretanto 
a possibilidade de um certo Í de extensão e multiplicidade, o a 
pecto de a frouxa em certo casos um discreto empastame nto, 
a coloração azulada da superticu anstúcida onde 


vasculare enfim progres para baixo, 
trofia da gordura se costuma 

perfície (aqui também exceções, o cons trabalho de 
Husch “8. a cuja leitura pode-se reconhecer como do tipo Heller 
um antigo caso do próprio Heller, um outro de Chotzen, e um outro 


com atrofia do panículo descrito por Tendlau) 


Já bem diferente é o tipo observado por Kogoj e Farkas (29), de 
uma rapariga de 20 anos cuja afecção existira “aussi loin que se mr 
portaient ses souvenirs”, provavelmente desde a infância. A afecção 


se apresentava com o aspecto de manchas atróficas pigment idas, uma 


ao Jado esquerdo do pescoço, levemente atrófica, bordos nítido três 


outras sóbre o ombro direito das quais a maior deixava ver através da 
superfície pardacenta e Jívida algumas veias subjacentes azuladas, en 
fim à volta da cintura uma dezena de placas idênticas, além de uma 
poucas menos numerosas ao nível dos membro Ao microscópio, O 
tecido elástico parecia normal no corpo papilar e camada subp pilar, 
diminuído e filamentoso, rarefeito e mesmo ausente à proporção que 
se caminhava para a parte mais profunda do cório. Kogoj ainda fala 
em atrofia tipo “Buschwald-Heller”, mas já sugere também reunir to 
das as formas desse tipo pigmentosas e não pigmentosas, no mesmo 


grupo de atrofias cutâneas primitivas, congenttas, em placa 


Devem tomar o seu lugar aqui um caso descrito por Scomazzonh 
(30), outro de Ramos e Silva e Portugal (31), ainda outro de P. Ca 
tro Barbosa (32) dém de um caso inédito de Ed Habello 


Fazendo transição para uma outra série de caso trofi 
culo-cultânea, devem qui o seu lugar os caso 
pan-atrophv” descri Barnm (33), em 
Gowers taos SM am pelo próprio Barne 
51 anos « 1431) Esta doente el 
face 


placas esclerodern 
braços e ta 
tamanho 
esquerda, deixand “4 en ui 


lombar, uma «terno da coxa direita 
rater “pan atrófico” li livres o esqueleto e porç 


fundas dos músculos subjacentes), havia ocorrido 
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traída paralisia facial periférica com surdez, talvez “um tun 
broma) sóbre a bainha do 7.º par na região do meato aus 
terno 
Mais recentemente, também Storck (34), que crever 
o de uma ragariga de 19 anos, na qual desde le de * anos 
se constituído um “placard” atrófico ao nível gião lombar 
com pigmentação pardacenta, « deixando ver vasos de colo 
io vermelha lívida, depois um segundo foco atrófico no ombro 
querdo enfira um terceiro na espádua direta O tecido gordu 
roso subcutáneo participava do processo trófico « torck notava 
uma eosinofilia de 5º 


No grupo de casos de atrofia músculo-cutânea, além do de Heil 
ler, e uma curta nota de hoenigstein + 55), ainda o comunicado por 
Peck e Kartagener (36), domina a atrofia profunda muscuto-esque 
lética, e por extensão da gordura hipodérmica, de sorte que so em 
certas partes ou zonas à pele, ela mesma, atr fi Fambém a pI& 
mentação pode não ser circunscrita, antes sa, como já o fariam 
prever os casos do tipo Kogoj, nos quais se apresenta quase erupliva 


mente, em placas pigmentadas múltipla 


Hemiatrofias e o arranjo linear ou sistematizado nas derma'oses 
de indole constitucional 


Não são poucos os aspectos semiológicos de manifestação que 
trazem consigo a evidência de se fazerem ao acaso de certa imposição 
de indole peristática entendendo-se assim não só aquelas ambientais 
exteriores como também as interiores ao fenotipo. Para Hustrar o 


ponto, que «€ importante, sera suficiente citar o caso das formas hemi 


atróficas e a tendência largamente observada nas moléstia constitu 
cionais da pele para o arrango linear, ou sistematizado em um dos 


dimídios do corpo 


Ainda recentemente, enriquecendo quanto já + sabia sôbre a 
hemiatrofia facial progressiva (Romberg), devem ser ment jonadas a 
observações de Franceschetti (37), assinalando uma extensa Litera 
tura referente ao quadro algo complexo constant da hemiatrofia + 

Bernard-Horner + heterocromia + ptose palpebral, além de pa 

is do 6º e 3º pares cranianos, atrofia do óptico « evidência de 

componente héredo-degenerativa  CKlingman 1407 tei 1916, 
Hanse 142%) ublinhada de diverso lado ceschetti € quen 
refere Kecklinghausen (Guillain 1942) ou 
leangiectasias (Wall-Christian 1437) 


No mesmo entido Observacaãao anteriorm 
Fauber e Goldman (3K), parece-no particularmen 
que, a oculares (enoftalmia 
custa ia hemiatrofia da língua, com ext 
cabeludo sob a forma típica de esclerodermia 
E precisamei te o que + recentemente ei 
em uma crianca com uma hemiesclerodermia 


todo o membro superior e, exatamente, a metade 
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Tais fatos vão contribuindo para o desmembramento das “esclero 
dermias”, destacando-se à pouco e pouco déste impreciso agrupamento 
estas formas de indole héredo-degenerativa 

O curioso problema da esclerodermia linear vem extensivamente 
discutido no recente trabalho de Rubin (39) que, sob a orientação 
de St. Rothman, apresenta uma série de 13 casos 

com localização nas extremidades inferiores, na razão de 
10:13, sendo em 5:10 também no abdomen; em 7:10 havia sinais radio 
gráficos e/ou clínicos de spina bifida oculta, 7:10 eram do sexo femi 
mino, a idade média do grupo era de 7 anos (idade na qual já é com» 
pleta a oclusão do arco neural), o início abaixo dos 5 ano 

com Jocalização nas extremidade superiores em 5:13, em 
S casos disposição ao longo do eixo de zonas radiculo-espinhais adja 
cente em um caso simulando distribuição na área do cubital havia 
trauma pregresso ugerindo mui provável lesão nervosa periférica 

À elevada ocorrência de spina bifida oculta sugeria os comentários 
eguinte 

pvancidência da anomalia ao nível da 5.º lombar é de 1.2 a 
235% (segundo Wheeler 1941), ao nível da coluna lombo-sacra 
de 17.3 à 35% (segundo Bohart 1929, e Creshwav-Maver 1929), ao 
nível da coluna sacra de 11 a 24% (segundo Junghans-Schmorl 1932), 
nunca entretanto 70% como é o caso aqui; 

sidade da fusão dos ossos sacros é já completa aos 5 anos 
vencidos (segundo Hodges 19358), quando aqui a idade média é de 
amo 


a presença em 3 casos de pes equinovarus e pes cavus, de 


contraturas em flexão dos joelhos em Z casos, lembra a coincidência 
ja conhecida dêsses acidentes na spina bífida; 

as vicissitudes pelas quais costumam passar os arcos verte 
brais no trabalho de fusão explicam porque lesões “tróficas” podem 


ora estar marcadas, ou atenuadas ou mesmo ausentes, levando-se ainda 
em conta o ntmo de crescimento da coluna Dara compreender porque 
tantos casos Ja so vistos na infância, outros mais tarde 

Enfim, havia combinação de S. lineare + S. im placibus (“mor 
phea”) em 4 casos, O que para os autores sugere o estreito parentesco 
das duas formas; igualmente possiveis os nexos com a S. tetus gladii 
evou com a Hemiatrophia facialis (Wartenberg 1954, entende que a 
primeira nada mais é do que um tipo atenuado da segunda e, amba 


processos degenerativos do sistema nervoso) 


eguinte caracteres, portanto, identificam êsse Scleroderma 
lineare, vinculando a forma de uma vez a muito do que ficou dito na 
seção precedente e aos estados disráficos, como se val vel 

o juício na 2.º e mesmo na 1.º infância; 
a atrofia profunda “en mass (as vez com flebectasias 


pes cavus, equinovarus, contratura etc. ); 
frequente coincidencia de spina bifida oculta 
O mesmo papel do traumatismo tem sido invocado para nevo 
vasculares faciais, de sítio trigeminal, em estreita conexão com a sin 
drome hemiatréfica de Romberg. Fegeler (40) descreve o caso de um 


homem de 43 anos, que após uma pancada no crâmio féz um naevus 
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[lammeus trigeminal, com sindrome de Cl. Bernard-Horner po! 
tanto, um sósia traumático do Sturge-Weber, e Fegeler cita a ex 
pressão de “nevus trigeminalis” devido a Cushing e Bailey, a propo 
sito déste caso, em que se situa todo o problema das nocências capa 


pes de atual no fenotipo 

Procurando interpretar dêsse modo o arranjo linear, sistemati 
zado ou zoniforme de muitas afecções congenita e adquiridas, 
Fegeler e Kautzkv (41) apreciam metodicamente, em outro trabalho 


as ureas de propagação dos nevo vascular e ntosos 
em placa, sendo na cabeca de regra no doi ndo dos ram do tri 
gêmeo (infra-orbitátrio, zigomático, mentual, auriculo-temporal ou 
logo 2, 3 ou todos reunidos, inclusive dos 2 lados da cabeça), na zona 
cérvico-nucal nitidamente “radiculares” cobrindo C2C4, no tronco 


de regra unius lateris formando “cinta” (zoniforme), nitidamente h 
mitados (seja dorsais ou ventrais) pela Jinha mediana, o que ocorre 
mesmo no caso de lesões bilaterais, enfim as extremidades onde quase 
sempre ficam as lesões dispostas paralelamente ao eixo longitudinal 
do membro, quase sempre também ocupando segmento, ou segmentos 


de projeção radicular; 


a conexacão dermatoma: crescimento somático (regional) dei 
xa compreender melhor as formas por vêzes bizarras dos nevos, sendo 
uma variável então o crescimento dos diverso ecgmentos do corpo 
(aqui naturalmente atuando com fórça as induções di de o embrião), 
o que explica porque o nevo pode estar “derramado” ou º alpicado” 
dentro do seu dermatoma, e bem assim as “transgressões” de um 
para outro dermatoma, então não há mais falar em disposição “radi 
cular” e sim pseudo-radicular, como js entrevira Finel (42); 


us localizações eletivas, para os nevos em plac au cabeça, 


para os nevos lineares o tronco e as extremidades; 


a forma de certos nevos no tronco inclui com frequência 


uma disposição ondulada característica, como já sé abia desde 
Blaschko (43), e. com o mesmo Blaschko, também agora Fegeler com 
prova pessoalmente a coincidência de distúrbios segmentário da sen 
sibilidade na ocupadas, em outros casos coincidem 


ao contrário, com os limites externo dos dermatoma 


Assume uma importância de fato capital a noção de que todos 


ésses achados são perfeitamente válidos para diversas dermatoses ad 


quiridas no curso da existência ecisto desejo blinhar com vigor 
Fegeler esquece o caso do vitiligo que, atem de certos eczema escle 
rodermia em placa, ou ainda esclerodermia, psoríase, ou Hquen « 
triados ou lineares, estabelecem perfeito símile E nada melhor do 
que certa série de fotografias em que Fegeler mostra tódas as tran 
sições que existem possiveis, no caso de um nevo vascular da face 
desde o nevo estritamente segmentário em um ou mai dermuatoma 
passando pelos que ocupam tal ou qu | setor de inervacão da área 
até a mancha névica, não necessariamente “perdida” ou errática, ma 


também não sistematizada (salvo ainda aqui, e isto ainda é um traço 


constitucional, a predileção pela cabeça) 
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Mencionarei aqui as interessantes observações de Bopp (44), 


porque, estudando uma família atingida pela Parakeratosis nevoides 


Mibelli, encontra numerosos sinais de status dyusraphicus e promove 
1 identificação precisa da forma minima « sistematizada de Freund, 


caracterizada pelo aparecimento precoce post natal ou infantil, de 


regra sem ocorrência familiar, a morfologia peculiar, a distribuição sis 


tematizada nevóide das lesões. Reveste-se isto de importancia espe jal, 
ublinhando de novo a marcada individualidade da forma de Mibelhi 
e go mesmo tempo sua vinculação definida às moléstia constitu 
cionais. Ultimamente vêm sendo descritos, precisamente, aspectos 
peculiares para as formas congênitas de certas moléstias constitu 


cionais. como o Recklinghausen, que trazem quase tódas como regra 
o largo “onset” nas alturas da puberdade (o que de resto não falta 
na forma de Mibelh) 


Os casos de Truffi (45), Scholl (46), Ihtemann (47) e KHogmans 
(48) referem-se todos a formas de Mibelli sistematizada surgindo 
post-natais e limitadas a um dos dimídios, sendo que no caso de 
Scholl ocorriam ataques epiléticos que cessaram espontâneamente 
aos & anos, no de Jehtemann spina bífida oculta, dermografismo, 
anisocoria, hemiatrofria facial, no caso de Rogmans nada menos “de 
80 a 100 lesões, tódas elas localizadas na metade direita do corpo, 
nas áreas inervadas pelos ramos 1 e 2 do trigêmeo, atingindo C6, 
C7, 14 e 81 coexistindo com alterações ungueais dos dedos do pé 
direito” (Bopp Joc cit.) 

A eleição do sexo masculino acaba de circunserever o caráter 
constitucional, e hereditário, da forma de Mibelhi, e depoi da clássi 
ca contribuicão de Fulde (49), e da revisão de Bloom e Abramowiz 
(50), Bopp reune 150 casos de 1923 a 1953, com 109 homens e 41 mu 
lheres, sendo que dos seus 16 doentes a proporção era 11:5 


E a silhueta constitucional da paraceratose nevóide de Mibell 
pode ser ainda completada pela noção de que, mesmo familiar e here 
ditária, a disposição sistematizada zoniforme não o €, conforme ainda 
veremos (mais adiante, veja em Sturge-Weber). 


As megalodisplasias 


Agruparei aqui com éste nome sindromes caracteriz idas por uma 
tendência mais ou menos marcada em cada uma para fazer hiperpla 
ias de regra sistematizada nervosas, cutâneas, ósseas € viscerails, 
configurando quadros complexos a que se associam não raro disturbios 


endócrino-vegetativos e displasias varia 


A sindrome de Pringle-Bourneville (epiloia Sherlock) incide 
de regra nos primeiros 5 anos de vida, incluindo sinto tologia va 
riada. Servindo-me da recente “mise au point” de Borberg (51), aponto 
os sinais cerebrais, especialmente crises convulsivas e deficiencia men 
tal, porque podem muitas vêzes constituir o unico sin | de início, 


surgem dentro dos dois primeiros anos e são presentes em mais de 


80% dos casos (com exceções, isto é, lesões túbero-escleróticas intensas 
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no cérebro sem crises convulsivas Boehm 1913, Berliner 1921, kKirch 
Hertel 1923, Koerner 1924, Stewart 1935 cit. im Borberg) 


Entre os sinais menos frequentes, mas extremamente caracteris 


ticos, estão os oculares, que Vaa 92) estima em 8.5 mencionando o 
mesmo Vaas casos de atrofia do óptico (Globus 1433, e Soerensen 
1954), e sublinhando, de acórdo com a clássica de ricão de van dei 


Hoeve (53 e 54), os elementos túmidos e frequentemente císticos quase 


s mpre junto do disco óoplico 


As lesões cutâneas e mucosas ocupam naturalmente um lugar pre 
eminente na sindrome, sendo estimadas por Borberg (loc. cit.), em 
60 a 70% dos casos, juntando-se, ao nevo de Pringle, o nevo cone 
tivo (“peau de chagrin”), a fibromatose subungus | cuja primeira 
descrição pertence a Kothe (55), erradamente chamada “tumores de 
Koenen”, e q fibromatose gengival, esta última acentuad 
casos estudados em minha Clínica (G. L tocha, O. Serra). Leio 
também agora em Borberg sôbre os assim chamados “colloidoma 
espécie de fibromas sofrendo transformação colóide urgindo na re 


gião lombo-sacra, sob forma de placas de uperficie granulosa, ama 


| CM OS & 


reladas, levemente elevadas. 

As manifestações viscerais ocupam lugar preeminente atentam 
do-se as lesões renais, e o mesmo Borberg menciona as estimativas de 
Vogt com 30% (41908), Fischer (1911) com 69% e Hyman (1922) com 
80%. Trata-se frequentemente de achados de autópsia, o que vale 
dizer que são assintomáticos, salvo albuminária e a possibilidade de 
degeneração maligna 1 tumoracções cardiacas parecem mai Fura 
conquanto Vaas (loc. cit.) indique 10%. Mais raras ainda, mas es 
pecialmente características, as lesões pulmonares. Não menos im 
portantes as que atingem os ossos, seja com espessamentos perio tico 
e osteítes císticas, como processo de hiperostose endocraniana lem 
brando a sindrome de Morgagni-Morel, seja com genuína hipertrofia 
hemifacial, conforme viram Herman e Merelender (56) em uma forma 
congenita 

Podem ainda ocorrer distúrbios endocrino-vegetativos, p. + pu 
berdade precoce, distrofia adiposo-genital, c bem assim outras dis 
plasias como spina bífida, poli- e sindactilia. Cabe notar também 
em analogia com o Recklinghausen, a ocorrência de uma certa hiper 
plasia dos sulcos naturais da face, conforme ccentuar Weveandt! 


e Seidl (58) 


o prognostico, Vaas (os 
morte 51 
utingindo de mortk ante 
nó Recklinghausen, incluem ca 
nectivo, patia hápertro 
matose ibunguea famílias « 
Fuhs (1925), citado 
reproduzia no curso de o geraçe 
O morbus Recklinghausen inclui um sindrome perif 


vel da pele, nervo perifer esqueleto, « 


da literatura 

la 1.º decada 

trust tal 

o de Prai 

ane ( 

non (1404) « 

| que 

erica com 
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central que, no grande material de Borberg Jo cit.), somavam a 
primeira 59 casos contra 25 da segunda 


Não há que insistir sóbre a bem conhecida sindrome periférica, 
lembrarei apenas o colorido cinza azulado da pele que recobre os tu 
mores cutâneos, para o qual Jost (59) chamou a atenção muito 
tempo depois de Wickham (60). Não há esquecer também o caso 
da elefantiase neuromatosa, surgindo muitas vêzes na região temporal 
e na pálpebra superior por vêzes com hipertrofia facial (Borberg 
cita a Weinstein 1910, Bogt 1924, Mintschewa 1926, Vancea 1927, Veil 
1928, Knapp 1933, Emanuel 1936) Ainda haveria que acrescentar, 
mencionados no livro de Cockavne o cit.), a antiga observação 
de Harbitz (1909) relativa à numerosos casos numa família presentes 
já ao nascimento, uma outra de Winther (1925), com um fumor maior 
no pescoço e síndrome de Cl. Bernard-Horner, e os casos recentes de 
Eriendson (1942) e de Osw. Costa (1948-61), êste último particular 
mente interessante porque a elefantiase era numa perna, cuja superfi 
cie era inteiramente coberta por uma imensa “tache hépatique”. A 
sindrome pode ser unilateral Schwoner 1920, Nadel 1927, Os 
trowski 1927, citados em Borberg (Joc. cit.), viram casos dêsses. E 
tal como no Pringle-Bourneville, também a facies é descrita por Kille 
(62) como “ peculiarmente Jânguida, entediada, algo melancólica”, o 
que êle explica parte pelas alterações degenerativas inaparentes da 
pele sadia, parte pelas condições do psiquismo (ef. também Gagel 
no Tratado de Bumke e Foerster) 


Numa memória muito importante, Mc Carroll (63) descreve as 
formas congênitas do Kecklinghausen, com apóio em 46 casos obser- 


vados, e cujos sinais e sintomas vão catalogados 


entre os cutâneos, além das manchas café com leite, e nevos 
unilaterais anôêmicos e verrucosos, a aparição em geral tardia na 
altura da puberdade das “taches hépaliques”, sendo frequente a co 
existência de naevus unius lateris, com sinais de Recklinghausen tam 
bém unilateral; 


entre os subculâneos, antes raros os clássicos neurofibroma 
ao contrário frequentes as hipertrofias em massa das partes moles, 
atingido todo ou parte de um segmento de membro, um dimídio in 
teiro, por vézes ambas as extremidades; 


entre as alteraçõe ósseas, além das clássicas cifoescoliose 
hipertrofia ósseas, osteit cística pseudo-artros congenita, assi 
nala Me Carroll a espondilo-listese, e em dois casos fatos nítidos de 


melo-rheostose; 


as alterações dos vasos sanguíneos incluíam hemangioma, fle 
bectasias ao nível de pequenos vasos, e nos tumores das partes moles; 

entre as alterações linfáticas, havia o fato notável em 3 casos 
de um enorme trofo-edema das extremidades hipertrofiadas 


Além do interêsse heredo-constitucional de bem conhecer-se a se 
miologia das formas congênitas destas moléstias, é extremamente in 
teressante essa contribuição em favor da concepção geral que vou pro 


pondo para êste grupo de megalodisplasias cutâneas, vasculares e ós 


seas, aí pode ver-se hemangiectasias hipertróficas, trofo-edema, nevos 
verrucosos unilaterais e formas segmentárias do Recklinghausen 


4 síndrome central inclui sobretudo sinais mentais que, segundo 
Borberg floc. cit.), incidem desde 8 à 59 e mais porcento dos casos, 
sendo muito frequente imbecilidade, sintomas neurológicos sobre 
tudo epilepsia, e neurite dos nervos cranianos, especialmente do 5. 
par (neurofibromas do acústico) e do 3.º (gliomas e atrofias do ópticos, 
e os facomas retinianos raros, porém característicos 


As lesões ósseas abrangem cifoescoliose segundo Stalmann em 
43%, cistos subperiósticos, assimetria facial moléstia óssea de Pagel 
vista por Austregésilo e D. Couto 1930, e por Talman 1932, Acres 
cente-se formas associadas a uma síndrome pterigial com spina bífida, 
coxartrose congênita, sindatilia, ausência de rótulas e luxação de 
cúbito e rádio (Lucke 1930 64) 


Entre os sintomas endócrino-vegetativos, vale notar em especial 
a acromegalia, puberdade precoce, diabetes 


Sôbre o prognóstico, Borberg menciona com reservas o “slogan” 
de Oriot, 1897 “on ne meurt pas de sa neurofibromatose, mais on 
meurt avec sa neurofibromatose”, salientando a forma aguda progres 
siva vista por Schulmann e Terris 1927, e sobretudo a possibilidade, 
frequente segundo Hoekstra 1921 em 12% dos casos, de degeneração 
maligna. Vale aqui mencionar o fato estudado em minha Clínica 
(A. F. Costa Júnior e H. Portugal) de uma degeneração melanoma 
tosa do tumor real localizado na pálpebra superior, com algo de seme 
lhante a um outro de Bjoerneboe (65), em que a morte resultou 
de um nevoblastoma cerebral de crescimento rápido, havendo na pele 
um vasto nevo pigmentoso em calção de banho e extensa neurofi 
bromatose des nervos subcutâneos. No mesmo sentido, outra obser 
vação de Gartner (66), em que se tratava de uma enucleação de ólho 
por nevoblastoma da coróide, seguido 10 anos mais tarde de apari 
ção de numerosas tumorações acinzentadas no queixo e na orelha, e 
cuja histologia era de um Recklinghausen típico 


E para sublinhar as potencialidades evolutivas do Recklinghau 
sen, haveria que mencionar os fatos vistos por Carol et colls (67) 
que estudou em um família atingida a coexistência de nacvus atro 
phians vermiculare faciei, típico bloqueio cardíaco congênito (pulso 
bradicárdico a 40 por minuto, íctus cordis nitidamente para dentro 
sópro istólico na ponta audível em tôóda a superfície do stermum) 


além de outras pequenas anomalias tais como aspecto mongolóide 


da face, brida mongólica, hipertelorismo. Especialmente interessante 
também, a observação de Roch e Martin (68) referente à uma moça de 
24 anos portadora de um KRecklinghausen, morrendo co uma st 
drome hipertensiva grave, hipercolesterolemia MB + 24%, ameno! 
réia e facic junar, que, à autopsia, acusou além de extensiva atero 
esclerose, periarterite nodosa em diversos orgao eo let 


bram casos idênticos de Brocher, Fron mel, Ch Duliois) 
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Reservarei o nome de megalodysplasta cutis et osseum para a 
síndrome já bem estudada por Friedreich (1868), Erb (1874), Arnold 
(1891), Simon (1918), Oehbme (1919), mai modernamente e, 
quase simultâneamente, por E. Roy 1933 (69) Touraine-Solente-Gole 
1935 (70) e ainda Schinz et colls 1939 (714. De tal sorte que, as 
sucessivas revisões de Vague (72), contava-se 45 casos até 1948, e ja 
60 casos em 1950 


Encontro uma excelente descricão em Uehlinger (73), que assim 
caracteriza a forma alongamento hiperostótico especialmente dos 
ossos curtos e longos, da bacia, dos ligamentos vertebrais, das peque 
nas articulações; dedos e artelhos em bagueta de tambor; pa 
quidermia sobretudo em antebraços e pernas, por vêzes também da 
pele da fronte, vértex, occiput, pálpebra (“ceutis verticis gy ta”); 


unhas em vidro de relógio 


4 moléstia óssea consiste de alterações simétricas da totalidade do 
esqueleto, espessamento de todos os osso longos, curtos e chato 
(bacia, costela, omoplata, clavículas), hiperostose interna da abóbada 
craniana mantendo-se normal a sela turca, extensiva sinostose das ar 
ticulações metacarpianas e metatarstanas (poupadas as metafalangia 
nas), sacro-iliaca e costa-vertebrais, ausência de fraturas espontã 
nes A coluna vertebral na fase avançada fixa-se num cifose 


total, devido ao estreitamento do canal vertebral pobem ocorrer gra 


ves manifestições de compressão. A paquidermia a outra compo 
nente mais importante, é coetânea da hiperostose, e junta urgem 
na altura da puberdade. O decurso inclui uma fase de início, fase 
intermediária de ossificação artro-ligamentária, e em muitos caso 
uma fase final de compressões medular Notável é a eleição do sexo 
masculino na razão de 4 ou 5:1, à moléstia em parte familial, oco! 
rendo em nao raro CuASso Petri Oo 4 pontanea dentro do primeiros 


Í 


sinder e Bonse (74). da Clínica de Schuerman, Wuerzburg, estu 
dam a forma em Z irmãos, insistem na notável hipertrotia da cart 


lagem palpebral “enorm verdickt und verhaert ebenso Felean 


gicktasien in der Haut der Lider” sinal ju apontado desde Fric 
dreich, Erb, Arnold, e mais recentemente por toy (oc, cit.) 
No caso 2Z 0 mutores assinalam uma verdadeira “cutis gyrata” da 


palma das 


Fato sugestivo foi observado por Arnold desde 1891 (eil em 


Sinder-Bonse), referente a uma intensa hiperplasia dos nervos pel 
féricos extensiva as artérias e veias dos musculo dos nerve e da 
pele. Isto acaba de aparentar tódas essa síndromes megalodispla 
sicas, especiovimente o Recklinghausen e faço aqui a observação de 
quao su preendent é já não tenha ido feita com a neurtte hu 
pertróficas, sobretudo os tipos Dejérine-Sottas e Pierre-Marie, tan 
bém familiai urgindo na infância e com multiplos sinais disrafies 
além da cifoescoliose, abolição dos reflexos, pes cavus e disturbio 


da sensibilidade 
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À partir dos trabalhos de Bremer (75) sóbre o “status dyvsraphi 


cus” «(Disrafias héredo-degenerativas de Biclchowskv), procurou-se 
agrupar um certo numero de displastas neuro-ectodermicas em com 
xão com falhas na coalescência dos rafé mediano especialmente 

bre o aspecto 


da goteira neural. Mais tarde, juntaram-se verificaços à! 
héredo-degenerativo de certas moléstias nervosas como a siringomi 


tol ida, mo rando 


(cl Ostertag com apoio na p 
a hereditariedade desta forma no coelho. Entrou por fim em concor 
tódas essas forma a noção de insulto 


Little), contida no “statu Ulrich 
incont “Plervgium 


rência, para a interpretação de 
embrionário (no sentido de Dagg « 


Bonnevie”, «o que Rossi (77) denomina co 


syndroma 


Entretanto, já desde 1939, Kieser (78), estudando uma estirpe em 


que 10 pessoas mostravam pterígio cutâneo nas dobras dos cotovelos 
indicava que essa anomalia era transmitida segundo o modo dominan 
te, incluindo, além disso, muitos sinais disráfico endo que, em um 


membro da família que não tinha pterígio cutâneo, notava ele um 


quadro completo de status dysraphicus, e mest talvez uma sirin 
gomielia incipiente. Já vem aí criticada a denominação vulgar de 
“Flughaut”, pósto que sendo os músculos e mest o esqueleto atin 
gidos, melhor caberia a denominação de “myelo-osteo-musculo-ds 
plasia hereditaria”, para à forma aqui descrita 

No mesmo sentido, Keiser (79), estudando 3 famílias inteira 


sindrome de Bonnevie-Ullrich se inseria sóbre o status dts 


em que a 
xistência de um caso 


raphicus, fazia notar numa das famílias a cor 


de aplasia cutis circumscripta. Noutra família 
rouzon igualmente ligada em 


co inicada anterior 


mente, uma disostose crânio-facial de « 
ascendentes e descendenttes ao status dysraphicus, onde se incluia uma 
combinacão de hemiatrofia facial de Romberg com uma sin 
(hipertelorismo + heterocromia iridianad, 


sindrome de Cl. Dernard-Horner (enoftal 


curiosa 
drome de von Pa ou 
completa porque faltava a 


mo + ptose palpebral miose) 
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Melhor do que uma ampla discussão de ambos os estados consti- 
tucionais, falará um quadro comparativo: 


STATUS PTERYGIALI SINAIS EM COMUM AOS Srart DYSRAPHICM 
Bon NEvIE-U DOS ESTADOS 
Pterygium colli (e outros) | Atraso psíquico Tremor congênito 
Hipoplasia muscular (pel- | Cifoescoliose Acrocianose (acroasfixia 
torals crônica Cassirer) 
Spina bifida (pilosidade 
Pequena estatura sacra) Coalescência dos super- 
cílios 
Elastodermia Pálato ogival (palato- 
schizis) Ovula bífida 
Chalazodermia 
Lábio leporino Prognatismo 
Hiperlaxidez articular 
Lobos auriculares aderen- | Fosseta mentual 
Hipoplasia mandibular tes (microcia) 
Crotuliana ) Hérnia umbilical 
Syndrome von Passo: 
Trofo-edema Epicanto Fosseta coccigea 
Ptosis 
Teleangiectasias Hipertelorismo Fístulas branquiais 
Heterocromia 
Syndroma Turner Lesões dos nervos cra Assimetria mamária 
Infantilismo gonadal nianos (3.9, 49, 6.º e 
(ngenesia ovariana) 7.º pares Ci. Ber-| Naevus rhomboidalis 
Cubitus valgus nard-Horner) linguas (Lane-Brocq- 
Senilidade precoce Pautrier) 
Nevos pigmentosos Hipoplasia mamária 


Omoplatas aladas (Spen- 
gler) 


Assimetria cranio-facial 

Sindactília, camptodacti- 
lia, pes cavus, planus, 
equinovarus 

Displasias ungueais 

Deformações nasais 


Deformidades torácicas 
taxifoidia) 


Alguns dos elementos dêste quadro constituem, seja de per si, 
seja mais ordináriamente como parte de síndromes mais complexas, 
matéria para algumas explicações 

Começarei pelo trofo-edema porque, recentemente, procurei defi 


mido (veja em Nomenclatura 80) 

Edema regional persistente difuso, afebril, não inflamatório, branco 
indolor de caráter segmentário atingindo em geral os mer I particular 
mente os inferiores, unilateral u bilateral O início pode fazer-se com dores 
nevrálgicas mais ou menos vivas, ou cáimbras, nunca nais de inflamação 
Além dos casos clássicos caracterizados pela congenitalidade 1 hereditarte 
dade dominante ecleicão do sex feminino, existerr sos tfard reindo 


à puberdade ou talvez ainda mais tarde e casos congênitos nã hered 


juer da 


180]! tambem inter anda pel d 
provo mm 1 ( kei (84) da vu | 
puber traparigad, em enhuma conex patol ca 
qu marca notabilissimo contraste com lada d e | 
signan (85) que, em 1933, encontravam em 214 pt literatura 

64 enfermos, ou eja 19.8% 

À definição acima parece, pois, suficiente, é de crer me o q 
o “Lymphocedema precox (Allen 1934 com pa elei dd 
sexo fe o em 87% dos casos, sua aparição 1 Hura da pulw le 
eu carater frequentemente unilateral de 70 dos casos, const 
uma forma de tipo idio-predispositivo e o mesmo Allen escreve o 


is possible that the entire explanation rests on a congenital underde 
velopment of Iymph vessels or on their inhability to develop quick! 


enough to supply rapidiy growing lissues adequately 


Conviria também uma leve menção ao Naevus rhomboidalis lit 


gquae (Lane-Brocq-Pautrier), porque « “glossite Josá! ediana 

urge « e localiza no território de desenvolvimento « ( no do 
tubérculo impar, primeiro rudimento da lingua e portanto 1 o 
eu lu ro um disráfico 

Convem igualmente lembrar certa pla as OSS 
dibular, rotuliana e cubital, combinada distrofias u , te do 
incluídas na síndrome de Hypoplasia unguium et patella Little 
Firth), cujos térmos seriam para Wilderwanck “rótula, cotovelo, unha 
tel Eranceschetti et coll 87) 

Por isso que a expressão “cutis laxa” tem sido erradamente er 
pregada, confundindo duas manifestaçõe clínicas « pletamente d 
referente reproduzirei aqui as definições da recente revisão d at 
menclatura cit.) 

Elastodermia 

Displasia rara, por vêze hereditária e/ou congênita, carac! la | 
ur extensibilidade mi igual ao que se observa no tef ent é é 
e gat ér por uma elasticidade que permite pele es! 
eobretud entid perpendicular & superficie « 1a Volt , 
er e r leve estal ze percs é 
sibilidade « t à pode er generalizada 1112 ze 
er geral mais aumentada nive já f 


boche« 


estabelecid trofo-edema persiste tefir 
' Ger ja lades pe té 
H que aci centar cõoex ( poi bifida oculta 
partir da cs de Lari (51) Outras « faze 
se | ente ( ( ( po pl 
| Ou! ( | od ta por Ros du 
de 25 ano na qual u tedema | 
urgido | t-natal e era presente numa tia ( 
| à uma indrome otricose do tex 
M ria tnna ro do est ( ( | EX da 
tais polidactil o pé esquerdo, e um estral e to col 
bliopia taml 
(p. ex nembros, o pe 
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“Forma frustra possível do Morbus Recklinghauser neuro-cutânea mas 
podendo surgir isoladamente como anomalia hereditária « , nita f 
Início no decurso da infância vu mais tarde, não raro fa recida por tr 
matismo ou infecção + caracterizada por um estado de fiá 
pele e da gordura subcutâánen, com formação de dobras ds imensão e espe 
sura variadas, pendendo inertes em avental ou enrols 1s em tas k : 
dobras do frouxas, móveis, sendo a pele de aparência no! 1] em a qual 
o dedo mergulha verificando a nenhuma aderência aos pia ibjacente 

O ponto parece importante, não somente porque a elastodermia « 
4 hiperlaxidez articular vo elementos fundamentai da sindrome de 
Ehlers-Cohn-Danlos, como porque de diversos lados se tem mencio 
nado as conexõe possiveis com as síndromes pterigiais, assim no 


trabalho muito importante de Rossi e Angst (88), em que insistem 
sóbre a frequente associação com certas displasias tais como mem 
branas natatórias, epicanto, clinodactilia, e outras. Suponho mesmo 
que se pode admitir que o Ehlers-Danlos constitui uma sindrome par 
ticularmente sugestiva do ponto de vista da sua acessibilidade a múl- 
tiplas combinações uma espécie de núcleo de atração para tôda 
sorte de displasias, onde se incluem displasias ectodérmicas como 
tiose vulgar, e a moléstia de Recklinghausen. Assim Ormea e Depaoli 
(89), da Clínica Midana de Turin, descreveram em um menino de 
16 anos uma combinação —- também loco morbi, das duas grandes 
displasias 

No mesmo sentido, a família comunicada por Valentin e Mestern 
(96), na qual incidira no curso de 3 gerações a disostose cleido-cra 
niana (hipoplasia da clavícula e do plano órbito-occipital da abóboda 
craniana), e na qual, subsequentemente ao casamento de um homem 
doente da 2.º geração com uma mulher portadora de Recklinghausen, 
vieram entre os 4 filhos do casal 2 com a disostose + Recklinghausen, 
1 só com a disostose e 1 sadio. Exemplo de herança dominante mista 
independente, valendo notar para o caso da disostose cleido-craniana 

na revisão de Stocks e Barrington (cit. em Sorsby 91), incluir 
esta síndrome hipoplasia mandibular, pálato ogival, pequena estatura 
e hiperlaxidez ósteo-ligamentosa. Outra combinação equivalente, co 
municada por Heijbroek (92): chalazodermia nucal e dorsal coinci 
dente com total aplasia dos músculos abdominais e do platysma, além 
de um trofo-edema, em um recém-nascido 

Ainda no domínio das displasias complexas do tecido elástico, 
vale menconar que também o Pseudorantoma elástico, além de outra 
sintopias aliás importantes, pode também sei contido no ciclo do 
Elders-Danlos, como ocorreu recentemente no caso de Cottini (93) 
Na excelente revisão de Grassi (94), são examinados os caracteres da 


estrias angióides, suas conexões possíveis com a retinite exsudativa 
de Junius e Kuhnt, as autópsias de Boeck (-Urbach-Neckman 1938), di 
Hagedorn, de Loew, é apresentado um simile inter inte com as « 


trias atróficas cutâneas (especialmente sóbre o globo mamário) e con 


tados 113 casos da sindrome completa de pseudoxantoma + estrias 
angióides, de 1929 a 1938 

A ocorrência de lesões subclínicas em pele sadia é apontada na 
linha de uma série de trabalhos italianos, também para o Enlers-Dai 


Chalazodermia : 


los e para o Recklinghausen (além dos já citado 
e assinaladas também, entre outras, as seguint 

o diabete, seja no pseudoxantoma 
angióides, seja na sindrome completa; 

o Paget ósseo, desde as observaçõe 

a epilepsia (Blobner, Bezecnv); 

a enxaqueca (Benedict-Montgomerv); 

estados hemorrágicos púrpura (Foerster), epistaxe (Fran 
ceschetti-Roulet), hematemeses (Cattano, Hagedorn, Low antiga 
mente Darrier, Werther, e agora Grassi tóda esta literatura no mesmo 
Grassi, cm.) 

Mais ou menos dessa mesma época é uma contribuição da Sra 
Groenblad e Carlburg (96), em que 6 casos da sindrome completa de 
Groenblad-Strandberg são cuidadosamente estudados do ponto de vista 
cárdio-vascular, sendo encontradas alterações oscilométricas acentua 
das em 5:6, sintomas de tipo angor pectoris em 4:6, dilatação ventri 
cular esquerda em 3:6, e dores nas pantorrilhas com calcificação 
dos vasos nesse nível em 2:6 (notarei aqui a possibilidade de lesões 
venosas associadas, conforme já se sabe existir entre arterites oblite 


rativas, e certas flebites migratórias) 


Displasias teleangiectásicas e hemorrágicas. Urticária (pigmentosa) 
neviforme tnagiomaloses 


Elemento semiológico de valor, cobrindo uma ' rea de pro 
cessos cujo denominador comum reside em alterações do sistema san 
que-vaso-colágeno, as teleangiectasias configuram per se autênticas 
displasias que, por sua vez, se inserem em diversos dos grandes qua 
dros constitucionais, aqui examinados: 

Reunirei com o nome de Teleangiectasias nevóides seguinte 
tipos 

marmorata congênita 

simplex corporis (“essentialis”) 

faciei (Cnaevus flammeus”) 

mediana nuchae (“naevus Unna”), medio-frontali 


A primeira descrição da teleangiectasia nevóide marmorata con 


genita é de van Lohuizen (97), que viu numa lactente recém-nascida 


de 2 semanas, sem outras anomalias além das cutâneas, um desenho 


marmóreo peculiar espalhado por todo o corpo, variegado, de côr 
vermelha azulada. Eram áreas marmóreas Jk rando o livedo race 
moso, manchas vermelhas azuladas Jembrando nevo vasculare ( 
ainda ectasias venosas, e essas flebectasia proeminent em certos 
lugares, coexistiam em outros com pequena perda 
do tipo aplasia cuti circunscrita m d Isquer tera 
ções as mucosa visivel o nariz, pavilhos 

auriculares, as palmas e as planta | portantes 
ectasias de pequeno vas so nivel mo plano da 


gordura ipodérmica, onde formas O 


| 
cópico Heexaminada do 17 m n iva regular 


74 XI Reuniã Anual d Dermesto-Sifilógrafos Prasileir 


desenvolvimento somático, chamando a atenção a progressiva regressão 
das alterações cutaánea 

No caso de Neumark (98), ocorria quadro absolutamente idêntico, 
a histologia era mais inferessante porque já mostrava ectastas vas 
culares no corpo papilar e porque ocorriam infiltrados, aqui e alí, 
bastante acentuados com linfócitos, histiócitos e também mastzellen 
E o autor menciosa casos idênticos de Williams-Goodman (1925) em 
dois irmãos, de Thomson (1926 em duas irmãs), outros casos espora 
dicos de Ebert-Nomland (1931), Senear-Caro (1931) 


Em um trabalho que se tornou clássico em língua alemã, Miescher 
(99) examina tudo o que continha a literatura do assunto relativa à 
teleangiectasia nevoides corporis, acentuando a profusão dos elemento 
a perfeita espontaneidade de sua aparição, a eleição do sexo feminino, 
a presença de parestesias diversa formigamento, dôr, às vêzes pru 
rido (entre os casos citados Vidal 1880 J.eo Levi-Lenoble 1896, 
Lanceplaine caso 1, 1904, todos êsses talvez melhor colocados na 
urticária naeviformis tipo Parkes-Weber). Outros elementos se oló 
gicos eram o aspecto livedóide de certo número de casos, a predi 
leção por certas regiões, às vezes o tronco, poupada 1s extremidades, 
em muitos casos o contrário “akroformen”, a ocorrência de verda 


deiros surtos exantemáticos (são citados Morrow 1894, Zumbusch, e 
Lafont segundo Muechlberg 1918); nestes casos não sómente teleangie: 
tasia, mas também elementos pápulo tuberosos, tumoriforme e Mn 
cher cita aqui Mandelbaum 1883, e Kopp 1897. As conexos morfo 
lógicas com o tipo Parkes-Weber da urticária neviforme são flagrantes 

Algo mais tarde, Memesheimer (100), revendo a questão e estu 
dando 4 casos (no caso 2 um pes planus, no caso 4 flebectasi sub 
cutâneas), faz minucioso estudo histológico insistindo na existência 
“de alterações primitivas do colágeno, alterações funcionais mar idas 
do coneclivo mesmo sem lesões histológicas, tendo como fator princi 
pal uma debilidade do tecido conjuntivo, simplesmente local ou intensa 
e generalizada do tecido conjuntivo de todo o organismo” 

Em data recente, novamente Miescher €Schnyder 101) distin- 
gue conforme já adotamos acima, os dois tipos cefálico 

o tipo hemi- ou bifacial, que pode fazer parte de indrom 
complexas, displasia não hereditária, e que não sofre atenuação, 

o tipo mediano (Unna 1892), que seja nucal, seja médio-fron 
tal, é displasia hereditária, não integra sindromes osteo hipertróficas 
ou hemiatróficas, conquanto possa guardar relações com o status dys 
raphicus, e muitas vêzes sofrer atenuação (cf. sóbre as conexoes com 
o status dysraphicus Sprafke 102) 

Nesta altura, posso desde já traçar um quadro geral desta for 
mas displásicas, especialmente no que diz respeito a conexões ou apro 
ximações perfeitamente legítimas e que, entretanto, não tem du 
pertado a atenção geral. Já de de 1952 a observação de um caso de 


naevus flammeus dimidial, acompanhado na perna da hemangiecta 


sia de Parkes-Weber, havia-me levado a admitir a forma de Parke: 
Weber como uma mera variante da sindrome de Sturge-Webei Krabbe 
Posso hoje, com base em numerosos casos comunicado óbre o as 


agora 


sunto, e que não posso desenvolver aqui, ser mais afirma 
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também com apóio no trabalho de Miescher-Schnvder, acima citado, 
e em muitos outros (p. ex. Stroebel 103, Juniu 104, Paillas et 
colls 105, Graul 106, éste sustentando, com base em 21 casos da 
literatura, ser muitas vêzes difícil distinguir entre P Weber, Sturge 
Weber e Klippel-Trénaunav, tódas elas marcadas pelo que éle chama 
da “pankiístie”, e ainda Teller e Lindnei 107) 

Outro fato que me parece evidente é a vinculação da urticária nae 
viformis (vulgar ou pigmentosa e hemorrágica ou teleangiectásica), 
de um lado com as teleangiectasias essenciais totius corporis, de outro 
lado com o morbus Ullman-Renda-Osler, não só pela possibilidade de 


fenômenos hemorrágicos, como ainda pela esplenomegalia e distúrbios 


da crase sunguines Tambu m certas lesó eu | o estranhas ao 
quadro das angiomatoses, assim vejo em recentes trabalho obre a 
sindrome de Kast-Maffucci história de epistaxe em 2 casos de início 
infantil (Mullins-Livingood 108, e Halper-Wedlicl 109), o pri 


neiro dao 6 anos segundo “os anos, se ndo aque tambem como 
início da enfermidade, que, apesar de não familial, nem de regra con 
gênita, é unilateral ou assimétrica e consiste numa forma discondro 
plásica associada a hemangiomas múltiplos, e cujo prognóstico é obs 
curecido em cêrca de 20% dos casos pela incidência de condrossat 
cota 


Muito significativos também os achados de Loewenthal e van Bo 


gaert (110) que, estudando uma “facomatose de transição”, pude 
ram observar simultâneamente uma angiomatose papulóide com fle 
bectasias, um pequeno morbus Recklinghausen, um nevo verrucoso 
hipertrófico, uma lipomatose, enfim, alterações ósseas disseminadas 


Enfim, através do naevus flammeus facial, conexões também com 
as síndromes pterigiais, assim no caso 3 de Stroebel há pouco citado, 
havia um nevo vascular bilateral pegando todo o rosto e grande parte 


dos dois lados do corpo, com sindrome hemangiectásica hipertrófica 


nas pernas, sinais disráficos (axifoidia, spina bífida imetria das 
mamas, cifoescoliose) e elementos de síndrome pterigial tais como 
elastodermia e laxidez articular Igualmente, em uma observacão 


comunicada por Knierer e Dunger (111), referente ao caso de uma 
mulher de 20 anos, portadora de um vasto nevo vascular congênito. « 


trictamente hemitorácico cobrindo C3, C4, com ilhotas de pele normal 


inclusas, e em diversos pontos teleangiectasia Havia de notável o 
fato de que, em certos dia surgia bem visível, na porção dorso-radial 
do antebraço esquerdo ao dorso da mão, elemento muito semelhante 


neviforme em C€C7 (tem todo o braço esquerdo notava-se especto de 


livedo marmorata). Coexistiam sinais nervosos arreflexia, paresia, 
hipoestesia; musculares hipoplasia do peitoral; ósseo torsão 
interna do úmero, vasculares ausencia da artéria radial. Os autores 
lembram a Wakefield, que poude reunir 195 casos associados a uma 


hemi-hipertrofia congênita, e a Kramer que, em 147 hemangioma 
anotava anomalias associadas em 11, ou 7.5 Uma observação de 
Halter, também citada por Knierer e Dunger, interessa particular 
mente por tratar-se de uma hemangioma verrucoso assentando sóbre 
uma extremidade atrofiada “en masse” (em minha Clínica, Drolhe da 
Costa na região bicipital). Anotam ainda como precisamente tre 
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quentes hipoplasias ou aplasias musculares do peitoral, trapézio, ser 
ratus, não raro na mesma área chuveiro de nevos vasculares 


A denominação de urticaria naeviformis parece-me convir melhor 
do que simplesmente “pigmentosa”, uma vez que, com os trabalhos 
de Sézary et colls (112) e de Dégos (113) são conhecidos casos sem 
pigmentação. Além disso, há que agregar dentre os tipos infanti 
a forma tumoral solitária, revista in optima forma no trabalho de 
Chargin e Sachs (114), que na antiga observação de Mever-Buley (115) 
coexístia com o linfocitoma benigno, e ainda a forma hemorrágica de 
erita por Asboe Hansen (116); dentre os tipos do adulto a forma 
teleangiectásica, ou melhor eritrósica, que é o tipo ParkesWeber 
(117) “teleangiectasia macularis perstans”, forma que pode in 
cluir variantes angiomatosa, Pautrier (118), e eritrodérmica, Dégos 
oc cm.) 

A importância dos achados hemáticos, particularmente no que 
diz respeito à crase sanguínea, não faz mais dúvida. Entretanto, me 
nos conhecida, pode ocorrer ecosinofília, e esta ainda que rara propõe, 
ultimamente, uma interessante analogia entre a urticária neviforme « 
a syndroma Bloch-Sulzberger as antigas observações de Arning, Neis 
ser, Veiel (119) se referem a formas de urticária neviforme bolhosa, 
com eosinofilia sanguínea, e ataques asmatiformes coexistentes. Tam 
bém na syndroma Bloch-Sulzberger, o mesmo Asboe Hansen (120) des 
creveu uma forma buloqueratótica, surgindo quase sempre em meni 
nas, quase congênita, involuindo com eosinofilia sanguínea e ainda 
sem incontinência pigmentária, fato recentemente sublinhado pelo 
achado definitivo de Scott (121) que, à observação prolongada de 
outro dêsses casos, viu, uma vez concluída a involução da forma bo 
lhosa, uma típica Bloch-Sulzberger, confinada ao gradeado costal, e 
em contraste com a sede membral dos sintomas iniciais 


Não há que subestimar também os achados radiológicos, seja no 
pulmão sob forma de imagem micronodular difusa (Grupper-Taielb 
122), seja ao nível dos ossos (Sagher et colls 123, subsequentemente 
Clyman e Rein 124). Igualmente interessantes as verificações post 
mortem de Ellis (125), relativas a uma forma mortal com maciça in 
filtração de mastzellen no figado, medula óssea e gânglios linfáticos 
Também aqui vejo nova analogia com certas angiomatoses, assim no 
caso descrito por Siwe (26) uma microangiomatose com achado 
radiológico de osteopatia cística, histoloógicamente idêntica em quase 
todos os ossos 

As angiomatoses, cutâneas e viscerotrópicas, do recém-nascido, 
da criança pequena e do adulto, constituem um outro agrupamento 
estreitamente vinculado às formas precedentes, podendo-se, com apóio 
em quanto se conhece sóbre o ponto, construir uma sequência neste 
térmos: 

angiomatosis viscerotropica neonatorum (lethalis) 
angioma benignum multiplex progressivum (Darier) 
bemignum cuti comimunas 

angiomatosis viscerotropica adultorum (eventualmente trom 


bocitopênica) 


Servir-me-ei apenas das observações 


de Weickzel (127), quem 


pela primeira vez, comunicou uma forma análoga em 2 irmãos, em 
embos uma trombocitopenia de 40 60.000; [oepfer (1258), que e 

tudou o caso de uma criança de 2 e 1/2 meses co netoma da es 
pádua direita penetrante da articulação do ombro, e te leangiectasta 
das mucosas e de quasi todos os orgãos, em espec 1 pulmõs pleura 
coração, fígado, intestino ete.; Jaffé (129), com um caso também 


de uma criança de 4 anos cuja autópsia revelava, além de um grande 


tumor angiomatoso ao nível do pescoço, cerca de uma centena de ou 
tros menores espalhados por todo o corpo tambe nas meninges 
dura espinhal, tireóide, baço, pulmões, intestino delgado e sigmoótde 
raízes anteriores dos nervos cervicais; Eigler (130) que, a autópsia 


de um paciente de 62 anos, verificou uma forma sistematizada, com 


proliferação ao nível do mesenquima perivascular, havendo angio 


matose difusa da pele, ossos, gânglios linfáticos e um angioma cavei 
noso do fígado; enfim, Ciambelotti (131), que estudou uma criança 
que, já ao 6.º dia de vida, apresentava uma microangiomatose pro 
gressiva com nada menos de 730 pequenos tumores (cabeça 180, 
membros superiores 140, tronco 250, membros inferior 160), 


e que nos informa sôbre um caso idêntico de Dittrich, em que ocorria 
esplenomegalia 

Conquanto não possa estender-me sôbre o ponto, haveria que 
ublinhar na catamnese de muitos dêsses casos, a ocorrência de tctus 
hemiplégicos, e outros acidentes hemorrágicos que bem mostram a 


vinculações destas angiomatoses com o morbus Ullman-Rendu-Osler 


As autópsias muito raras (p. ex. Harding 132) 
oschuetz, em 1937, à ocasião da primeira, supor para o caso da pt 
culiar cirrose hepática no curso do Ullman-Rendu-Osler, uma histo 
cirrose, no sentido 


permitiram a Ro 


gênese coordenada das ectasias vasc ulares e da 


de uma malformação vásculo-mesenquimatosa. Tudo isto com 
na base dos 


certeza 
em boa consonância com os aspectos clínico-morfológico 


quais estou tentando propor esta sintese 
HI síndromes distróficas 


Ainda que não seja, afinal, definida a fronteira entre displa 


sias e distrofias, reservarei aqui o nome de “síndromes distróficas' 


aquéles quadros caracterizados por distúrbios do 
electrolítico eja pela 


metabolismo, tra 


duzindo-se seja por alterações do equilíbrio 
deposição de substâncias em determinados tecidos e órgão Precisa 


mente com o intuito de mostrar a coincidência relativamente fre 


quente de quadros distróficos incluídos em certas displastas, com ela 
combinados, dou a seguir alguns exemplo 

Comecarei pela epidermolise bolhosa distrófica, forma como s 
sabe marcadamente polidisplásica, e em cuja « teira tém sido repe! 


damente assinalados casos caracterizados por distúrbios do metabo 


lismo da água e dos electrolitos Trata-se provavelmente de form 


de hiperpituitarismo e de hipertireoidismo, éste nm anifestamente subo! 
(1335, 


dinado ao primeiro, assim nas observações de Vonkennel 


(134), B. M. Mourão e J. R. A. Guimarães (135) Ma T 


troem 
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teressante a última, relativa à um menino de 7 anos, com bóôlhas dis 
eminada cisto liares nos joelhos e dorso dos pés, hipertricose 
e lanugo fetal difuso persistente, displasias ungueais e dentárias, ce 
ratos palmo-plar meégalog: talia, huperidro e, tireóide rumenta 


da (MB + 21%)3), hipercloremia e aumento do cloro no conteúdo das 


bôólhas, tudo sugerindo alterações na área hipófiso-hipotalâmica 


Na revisão cuidadosa de Laubenthal, 1939 (136), de 21 estirpes 
de tletiose vulgar incluindo 458 casos, verificava-se alem de associa 
cao ceratose folicular, teleangiectasias, acrocianost formas de 
pat o cede gigantismo. diabete e obesidade. Nesta larga base, o 
autor com tóda razão conclui que éste quadro polítropo pode bem 
ter sua área de ataque na zona diencéfato-hipofisária, e não mais, como 
ainda é largamente aceito, no âmbito demasiado estreito de uma sim 


ples displasia ecctodermica 


Encontro outro exemplo nas debatidas conexões da acantose ni 
grica com o diabete « obretudo, a obesidade. A opinião defendida 
com muito falento por Bernhardt (137) e por Quiroga et colls (138), 
da identidade entre à papilomatose confluente reticulada de Gougero! 
Carteaud e da clássica acantose nigrica, encontra um certo apóio 
tra prolongadas observaçõe da Sra Curth-Ollendorf (1539) obre o 
que ela denomina “pseudo-acantose nígrica”, forma regularmente com 


picada de obesidade e regredindo com esta 


E curioso que a opinião do próprio Gougerot (140), à propósito 
de um caso atípico de Belhcet (141), não parece suficiente para fazer 
déste e de outros casos de transição uma mesma e única moléstia 

assim o de Miescher (142), um outro de Bastos da Luz (143), uma 
antiga observação de Pautrier-Lévy (144). Creio que estes casos de 
acantose nigrica combinada com lesões névica pediculada upresen 
tam, contudo, diferenças, histológicamente tratava-se no caso de Pau 
tnerLoevy de naevi senilia gigantes e certamente também no caso de 
tehect, enquanto que parecia tratar-se antes de papilor nos caso 
de Miescher e Bastos da Luz. Tudo isso vai distribuindo entre a acan 
tose mígrica típica, de um lado, e à papilomatose confluente reticulada 
de outro lado, uma série de fatos mais ou menos distanciados do 


dois extrema formas nevoides e formas juvenis complicadas de obs 


idade, ado caractere das formas nevóides a generalização possi 
vel a quase totalidade dos tegumentos, ausência de qualquer lesão das 
mucosas especialmente nada na lingua, orifícios naturais indenes, ini 
cio da infancia, ou congenitalidade (como se sabe, é raríssima 
RT | nigrica hereditária), Prefiro, por isso, lembrando-me tam 
bém de fato recente e muinto nítido do tipo Gougerot observado em 
poha Clínica (KH Jacintho), admitir um grupo da acantose nigrica 
comendo 

o tipo gravior clássico (e a variante juvenil) 

u anormal nevoide que e poderia denom kKera 
tosis nmigricans nevoides M cher-Pautriei 

forma “pseudo-acanthosis cum obesitati de Curth-Ollendorf 


ec a forma papilomatosa confluente reticulada Gougero!-Car 


teaud 


Uma lista de nada menos de 10 casos, encontrados na literatura, 
da forma juvenil complicada de obesidade esta com] da num tra 
balho de Robinson-Tasker (145) Ainda em data recente, W. Jadas 
son e E. Martin (146) comunicam sóbre “Acanthosis migricans com 
biné avec obésité, taches café au lait, hvperostose fromtale interne, 


amenorrhée hyperhormonale et chorio-rétinite disséminte' 
De qualquer modo, parece-me dificil acompanhar a Sra. Curth 
Ollendorf quando prefere os têrmos “benigna” para a forma juvenil 


nunca complicada de carcinoma visceral, e “maligna” em que o fato 
ocorre muitas vêzes acima dos 40 anos de idade melhor será “Juve 
nil” que é, de regra, não somente benigna, mas | al. Também não 


vejo que esta dualidade seja um fato unico, lembrarer no qm jo plano 
as cuidadosas e algo esquecidas observações de Baló-ksorpássy (147) 
sóbre q papel “monitor” no sentido de tGrougero! «que poderia ter a 
verruga vulgar, revelando polipose intestinal « esmo carcinoma vi 


ceral subjacente. Não há esquecer também a incidencia de carcinoma 


na ascendência dos doentes de acantose niígrica, conforme viram 
Leszezinski, Asahi, Du Castel, entre outros, citad em Moncorp 
(148) 


Ocorre incluir aqui os achados de Ruiter et coll (149, 150) sóbre 
o Angiokeratoma corporis diffusum Fabry, que puderam estudar em 


3 os, tado uma cárdio-renal « «que mort pol 
uremia de um dos pacientes, acusou um substrato anatomo-p tológico 
constante de lesõe vasculares em todos os órgãos estudado Assim 
em rim upra-renais, figado, baço, pulmos coreção e pele, viam 
alterações sob forma de enormes espe mentos das parede vascula 
res, onde se acumulava na túnica muscular uma substância album 


nóide que, pouco depois, poude ser identificada por Seriba, Hornbos 
tel ,Spier e Koch (151), e também por Hornbostel e Scriba (152) 


como Jipóide birefringente. Os mesmos autor pv ocasião de nos 

casos, estudam as relações com o Ullman-Rendu-Osler Especial 
mente Ruiter procura distinguir éste tipo Fabrv dos tipos Mibelh « 
Fordvce, enquanto que na base de um caso antigamente estudado 
em minha Clínica, os vejo aparentados, parentesco extensivo não só 
à moléstia Ullman-Rendu-Osler, como as formas oculare titas “reti 
nopatia exsudativa” (Junius). Assim o atestariam a importância do 
distúrbios vaso-motore os fatos de trombos Jesós distância 


“4 neoformaç de vaso o caráter fai Hal 
Me pol fim exemplo dos mal qa 


distrofia: displasia na sindrome de Plummer-Vinson, cujo quadro dh 


moléstia nutricional constante do conjunto emia ca 
disfagia + equilia glossopatia, conhecido de le bserva pro 
neiras de Plummer, ma tarde as de Vinson em 1922 (“1 terica d 
phagia”), só veio a incluir a displasia ungueal peculiar 
quia, a partir dos trabalhos de kaznelson et coll 1553) 1429, da 
Brockema (1514) em 1933 e est , adocão de 
forma eponímica parece surgir ainda mais tarde ci Albom- cu 
por Anderson 155, ce a Sra. Lewi 156) 

E" curioso que, na grande monografia de Heller, em 1427 4197) 


quase nada s contenha sóbre a displasia ungus dvo uma refi 
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rência antiga, a que o mesmo Heller não liga nenhuma atenção, e que 
a meu ver constitui a primeira observação completa de um tipico 
Plummer-Vinson: é Nieman que publica em Magdeburg em 1774 sôbre 
“De foedo unguium mollitie puellae chloroticae martialium uso feli 
citer curata” 

Sirvo-me dos excelentes trabalhos de Anderson, acima citado, e 
mais o de Lundholm (158), e de Turpin-Piton (159), para sublinhar 
alguns dos traços melhor definidos da sindrome 

os doentes são mulheres na proporção de 9:1, em geral mu 
lheres maduras, cuja facies se mostra enrugada e senil em uns 39% 
dos casos; 

a coiloníquia, presente em uns 40% dos casos, parece eleger 
sobretudo as unhas das mãos, assim mesmo poupando algumas, é fr 
quentemente héredo-familial, podendo surgir 4o longo de 2, 3 gerações 
associada a outras displasias , p. ex. o monilethrix, 

a anemia hipocrômica, também hereditária, acompanha-se 
de acloridria em 07%, glossopatia (e acrescento aqui glossodinia) em 
14%, a gastroscopia revela uma mucosa inflamada e atre fica, a dis 
fagia característica incide em uns 20% dos doentes, a esplh nomegalia 


em cêérca de 10% 


Posso agora examinar as principais síndromes distróficas que 
poderiam ser incluídas aqui e capituladas nos seguintes grupo 
us porfírias 
as xantelasmoses 
as proteinoses 
as lHpodistrofias 
e “last not the least”, as discromatoses endógenas 
Não desejando abordar aqui éste último tema, das pigmentoses 
endógenas, sóbre o qual reuno material para outro trabalho, e, dado 
o caso, outrossim, de serem muitas dessas formas já amplamente co 
nhecidas, vou limitar-me a apontar alguns fatos menos conhecidos, 
ou outros que, por muito confusos e debatidos, convenha aclarar 
Neste último caso estão as porfírias (“hematoporphyria” Quen 
ther 1911, corrigido por Melkerson 1925, para porfíria), para as quais 
provisoriamente, e com base nos trabalhos de Watson (160), e Ri 
mington (161), procurei sistematizar na Nomenclatura o cit.) 


“Distrofia caracterizada especialmente pela presença de uri 
nária de uroporfirina, em certas condições (formas familia e/ou 
congênitas), também por um aumento anormal da sintese de po 
dendo admitir-se três tipos 

“porphyria congenita (Guenther 1911) sendo a heranca recessiva 
surgindo natal ou post-natal, extraordináriamente intensa para o lad da 
pele, com surtos de bólhas e éxito cicatricial, mutilante acompanhada de 
eritrodontia, hipertricose, pigmentação e de uma sindrome de anemia hemo 
tica esplenomegálica 

“porphyria protracta intermittens (Cacuta” Guenther) end 1 he 
rança dominante irregular, surgin lo entre os 20 e 30 anos, os fenômenos devido 
à foto-sensibilidade sempre discretos (ausência possível de alterações cutá 
neas), sendo peculiares os fenômenos neurológicos (polineurites, psíquicos, 
mais especialmente surtos agudos de uma sindrome abdominal tcólica por 


rica), frequentemente fatal 


Dermato-: 


enfim, + porphyria benigna 
mais vêzes em paciente do sexo masc 
mais tarde, send dermatológi 
por vêzes hepator volus 


processo 


Ficando entendido que o quadro das porfárias nem sempre inclui 
em seu ciclo funcional a hidroa vacciniformia (e a sua forma mi 
gada hidroa aestivale), que por isso dev rdar uma certa auto 
nomia, máxime quando surge acompanhada pssociadas 
como já comunicado por Siemens (162) displasia f vs, Borzow 
(163) sindactilia, mais recentemente Michailowski e Mitrinowiez 
(164) disostose crânio-facial de Crouzon (assimetria facial, hiper 
telorismo, nariz em sela), cheilosis glandularis Volkman-Puente, « di 
túrbios cocleares familiais caracterizados por surdez associada a uma 
função vestibular normal 


As proteinoses héredo-familiais incluem apenas a forma de Ur 
bach-Wiethe e certas formas de amiloidose cutânea, extracutânea e 


visceral 


4 proteinose de Urbach-Wiethe (melhor do que “hialinose 
Holtz-Schulze 165) foi por nós admitida na Nomenclatura tos 
cit.) de acórdo com uma excelente descriçãa Hamos e Silva 


erupção polir orfa constituida sim 
pulas amareladas, placas hiperceratósica ju sufusões remorrágicas 
crostas pio hemáticas exulcerações e ch ficas pred: minância 
das lesões no rosto oferece a máscara caracteristici sul 1 existência 
de lavores vários sóbre fundo amarelo su) 

lesões mucosas, principalmente buco-faringis 
mesmo aspecto de infiltrados branco-amarelados 
lização a sintomas especiais, rigidez da lingua, dis! 
tualmente dispnéia grave 
' 


displasias diversas « vêzes niterações m bolisir glicolipi 


A histologia patológica é sugestiva, ocorrendo deposição de uma 
substância que, segundo Holtz e Schulze, é antes protidica atuando 
como suporte do lípide 

A amiloidose viscerotrópica, que pode ser disseminada típica, si 
tematizada atípica (Koenigstein-Lubarsch) e localizada visceral, ou 
extra-cutânea, tendo como características não ser nunca pruriginosa, 
acompanhar-se de lesões específicas dos vaso poupando a elastina 
e fazendo depósitos específicos em pele clinicamente normal,pode 

urgir conforme viu Ostertag (166) sob forma héredo-familial Prata 


va-se de uma estirpe em que, ao longo de 3 & 7 tendo ido 


obtida autópsia em dois casos, observava-se uma amiloidose 


vulgar como topografia baço, fígado, rins, supra-renais « 
algo irregular, do ponto de vista das reações tintoriais « 
ao nível das paredes dos vasos, como p. ex. no « 
dos glomérulos renais (moléstia renal hiperten 

os ocorrera morbus Addison, e vem citada a opti 
coexistência de amiloidose supra-renal com 


profunda insuficiência supra-renal 
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tultorum Huebner-Borda) surgindo 
Hino e regra entre 10-50 anos, ou 
ca vel ater 1 progressi 
dico 
testicul 
tel 
( pilare 
tum do 
da 
ja renal « 


4 amyloidosis polyneurítica, recente contribuição dos autores por 
tuguêses, particularmente C. Andrade, é bem descrita por D. Furtado, 
1 Gonçalves e O. Carvalho, em 1954 (167) 


Moléstia familial, especialmente entre pescadores portuguêses, su 
rerindo herança dominante, tardiamente, sempre na mesma idade, 
pol do “U anos, caracteriz ida pe la relativa Jimitação membros 
inferiore onde se manifesta pela perda da fôrça muscular, e pro 
agressiva amiotrofia, distúrbios da sensibilidade, e muitas vêzes por 
balos mioclônidos, podendo êstes últimos permanecerem isolados du 

neses ou anos até que, com o avanço das amiotrofias, diminuem 


por de aparecer 


O processo tem início distal, sendo os pés os primeiro ningidos 
(“doenças dos pésinhos”), e daí para cima com parestestas varias, à 
anestesia térmica e dolorosa, enfim se estendendo à sensibilidade 
táctil, e mesmo à sensibilidade profunda, com uma distribuição do 
tipo periférico polineurítico e comprometimento também dos reflexos 


profundos, sobretudo do aquiliano 


Subsequentemente, podem as anestesias estender-se às mãos e ao 
tronco, sendo sempre poupados os nervos cranianos. Distúrbios di 
gestivos diarreiformes são frequentes no decorrer do processo, a ano 
rexia é a regra, distúrbios endócrinos (atrofia testicular, impotencia, 
amenorréia, frigidés) costumam comparecer O emagrecimento pro 
gressivo conduz à caquexia e o éxito letal € à regra A não ser pela 
peculiaridade da distribuição, sempre ao nível do nervo periférico, 
raízes e gânglios, e sistema neuro-vegetativo, a amilóide acusa a ha 


bitual metacromasia, tal como nas formas de amiloidose típica 


As lipodistrofias são, enfim, moléstias constitucionais que, vez 


por outra, podem acusar a moda héredo-familial 


A lipomatose, seja na sua forma simples medio-corporis Roch 
Brodie, exo masculino mail atingido na razão de 3 à frequen 
temente de caráter familial, sendo o processo simétrico, seja na sua 
forma dolorosa Dercum, onde, além da dor espontânea e provocada, 
ocorre frequente assimetria, o sexo feminino atingido 4:1 dir es- 
tados associados hemorragias, parestesias, pigmentações cutâneas, do- 
res do longo dos troncos nervosos (ef. uma forma familial bem des 
erita por Humphrey e Kingsley 168). 


A lipodistrofia tipo Barraquer-Simons, da qual Barraquer-Ferré 


(169) publicou uma estirpe atingida em herança dominante ao longo 
de 3 gerações, em algu casos associada a epilepsia, atingindo sobre 
tudo mulheres e “selflimited” frequentemente a um dos dimídios cor 


porais 


Enfim, uma rara forma de lipoatrofia anular bem descrita em 
data recente por Ferreira Marques (170), caracterizada pelo início 
brusco e uma profunda sulcatura anular com discreto Jinfedema da 
extremidade atingida, havendo histológicamente uma atrofia maciça 
do panículo adiposo, com evidencia de pan arterite e pan flebite de 
tipo trombótico 
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Um grupo de genodermatoses em relação com uma 
disvitaminose À 


(Dermatoses geneto-distróficas) 


Armin Niemeyer 


Existe um grupo de genodermatoss caracterizado por cerati 
nização anormal da pele, isto é, hiperceratos ( deuma Vez 
também, dis- e para-ceratose 

Hilário de Gouveia publicou, em 1883, que, da população rural 
brasileira, entre os caboclos dos cafezais, quem tinha cegueira noturna 
tinha também, pele seca e áspera (e muito nos honra que a primeira 


publicação mundial neste sentido tenha sido brasileira). Bloch, er 


1921, chamou a atenção para a pele seca das crianças com cerato 
malácia. Mais tarde, tudo isto foi posto em relação co! à falta de 
vitamina A na pele, começando a despertar a suspeita de que alguma 
genodermatoses deveriam estar em relação com uma disvifaminose A 


justamente estas que estão ligadas a ceratinização anormal da pele 


Quai io os sintomas clínicos conhecidos da avil ose A? 
Além da cegueira noturna, as manchas de Bitot córim 
justamente a xeroftalmia, a ceratinização das mucosa Iiperceratos 
e a pele seca (xerodermia). Está de sobejo verificado, hoje, que a 
vitamina A é absolutamente necessária à ceratinizacão normal da 
pel 

estudo farmacológicos sôbre vitamina À la « 
franco andamento A forma em que existe na nalureza , ua 
ibsorcão ao nivel dos intestinos, se é precis esterificacão para 
que ua absorcão e proce e, quais são ia ot aline 
a facilitam ou a entravam? Tudo isto não ter , to 
cabendo apenas, re dear o lado clínico formul la 
mina A e da provitaminas ja Cof! | lo q 
produzida, sintºticamente, desde 1948 

Convém saber, e isto é importante para o sso estudo, qu 
depósitos da vitamina A no corpo o o figado e à gordura celular 


subcutânea 
Em 1950, RJ Williams criou o cs eito das doenca seneto 


distróficas Assim, farei, na clasificação das genode 7 , 
novo grupo, o das genodermatoses distróficas ou dermatos “o f 


distróficas 


OVA PROPOSTA DE CLASSIFICAÇÃO DAS GENODERMATOSES 


Grupo A angiomas (nevos vasculares) 

Grupo B nevos pigmentários e conjuntivos 

Grupo « genodermatos distrófica 

Grupo D ecto-neurodisplastas conjuntivas 

Grupo | genoderi Lose bolhosa 

Grupo | anomali congênitas dos dent e do mnex da pele 
untia glam lula ebacea ( lánduta udo 
(Aqui entram a masoria das aolasias e hipopla , 

Grupo outro defeito ectodérmico congentt 

Grupo H Edemas hereditário 


Grupe « GENODERMATOSES DISTRÓFICAS 


| xerodermia 

2 frinoderma 

1 moléstia de Dariei 

5 poroceratose de Mibelli 

6 xeroderma pigmentoso 

7 doença de Meleda 

hiperceratose hereditária palmo-plantar 


AVITAMINOSES A CUTÂNEAS NÃO HEREDITÁRIAS 


9 pitiriase rubra pilar 
ceratose pilar (espinulosismo) 


Griesemer, Frazier e Blank, na revista Medicina de Setembro de 
1953, publicaram importante artigo sôbre as “Influências da nutrição 
na fisiologia da pele, Observações sôbre o metabolismo da vitamina A” 
do qual transcrevemos o seguinte (fls. 315) 


“Quanto à patogênese destas dermatoses que são definidas poi 
uma ceratinização epidérmica acessiva (e anormal), pode-se estai 
tentado a tirar diversas conclusões Não há mais duvida que ela 
estão ligadas a questão da vitamina A, mas somos de opinião que não 


é só por falta de absorção desta, pois outras evidências de deficiência 
da vitamina A, como a xeroftalmia, à cegueira noturna, ou a meta 
plasia de outras estruturas epiteliais, usualmente, não estão associadas 
a estas dermatose 4 tendência familiar está em geral, present 

Assim, somos mais inclinados, nestas dermatoses, a concluir que 
há uma ausência genética ou, pelo menos, deficiência na epiderme da 
certas enzimas ou outras substâncias (tcatalíticas) ainda descontu 


cidas, o que dá à pele a inhabilidade de utilizar (corretamente) 


As palavras entre parênteses le lo presente trabalhe 
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quantidade de vitamina A disponivel para q uas necessidades me 
tabólicas, e, assim, a pele necessitaria de quantidades muito maio 
res (e mesmo colossais) de vitamina A para poder utilizada. Em tode ! 
o caso, nestas moléstias a pele é pelo menos mais sensivel à sua 
falta do que nos indivíduos normais 
Ma:s adiante, os mesmos autores dizem “Uma terceira pe 
bilidade para explicar este disturbios da ceratinização poderia su 
destruição grandemente aumentada de tamina À ei | 
do corpo. Perturbaços hepáti de natureza aind tel 
hormônios exua fanóomatos) o possive fator 
do ( o da vitamina A, pode o ha 
(3 ( tora raba M 
| ont mol TE 
e 1 | Estu , ( 
| A t+ to 
| persa 
|] f 
| una ( 
| Verodermia generalizada 
( lefini termo esta 
nele. « 
| e exis! ert 
A el et P o ety 
em resp | pela 
lo p tod ea xerode 
| por | ( ( | | ( 


Conforme Lehman e Happaport (JA M.A 14 o 
ESPINI Lost dá Corooker « tentico xerodei f 


causa: avitaminose A 


Pre 
Frinoderma 


Algun utore confundem os dois termo xerod 
derma, Infelizmente Lever assim o faz em sua conhe: 


logia cutânea, mesma na edição de 1954 


Frinoderma etimológicamente quer dizer: “Pele de sapo' 

e reservar este termo para os casos : , de pele eca 
aparecem em certas zonas do universo, on a população est 
a gravíssimas deficiências nutritivas unilaterais, como em ct 
da Ásia Aliá o frinoderma foi descrito, pela primeira vc 


em 1883, por Hilario de Gouveia, dando-o como existent 


( da pilar 


O frinoderma acessível à tel 

Já em 1940, Steffen tacr e Sheard verifica 
Journal of Opltalr uv, que 
derma com quantidas adeg 
melhora clinic 
péndics cut 
cendo rapidamen uperfic 

tão cuidando nutri 


confin perdido 


fetiose hereditária 

d metabo 
| HH tabelecido | 

base porque há pouco 


tds 
baixo não 
Obtive resultados extraordinários no tratamento di | 
de ictiose com a vitamina A sintética injetável (300.000 uni 
dia), associada à helioter ja intensa, fortes erilemas provoca pelo 


sol, luz ultravioleta ou melhor inda a SunLamp KR.s 


artigo meu, publi ido em marco de 1954 na revista O Hospital 


Esta é minha contribui pessoal nesta comunicaçã óbre certa 


genoderimatose 


| resultados rápidos 
seguem com a vitamina 
talvez al à razão porque tanto utore falh 
anteriore Mem di pres 
com dos forte eguidas di 
exclusivamente com o “Aro 
tica obltenivel por enquani tnos tado 
Europa existem outras n vitamina sintétis 
Depois de nvi + meu artigo para publi 
Ho pital”, ( ant amo de ictiose ainda 
não publicado T od volvic nos membros e no 


sal de Dermat Prasileir 
ida 1 topato 
( de 
useita 
partes 
bi! 
entre o 
péutica pela vitamina A 
e pui no Ami 
pre o paciente de frin 
há u considerável 
estão no desapare 
1 OND governo 
mesmo 
nos. da Asia e da Indonésia 
da H 1 A na 
nto, est ep e 
estudos experiima 
tais a respeito desta molestia, a não ser os de e CGriesemel 
l sôbre o aumento da dose de tolerância da vitamina A na dchose 
O 
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tronco, respeitando quase pol compleito sto mao vinha 


desde rimeiros anos de vida Conseg ' pele 


estado normal dentro de 3 semana 
com o mesmo tratamento de 
tada diariamen mm forte eritem 
Sun-Lamp, ida ajudando 
microgramas vitamina DB 12 
curado | abandonou, por co 
dois me ava com a sua Ichos 
Voltou 


pao o vitmo 
que submeter-s 


e manter 


Prof Miescher 


Conheco Iso curado 
erno, e isto no tempo 
imina A O óleo de « 


em ácido 


no “Archive 
aque desde mese 
Eritrodermia ictiosiforme congênita, e que 
vitamina A por via oral, 100.000 u. diária 


restos da moléstia na zona umbelical 
Doença de Darler 


psorospermose folicular de D isquer 
de tódas as genodermat 
avitaminose A é mais frequentement 
Depois que Leiner, no British Jour 
estudou a origem genética da doem 
h Medical Jouri 
quais O indica 
ra anorn | 4 baixo e que mel 
vitamina A Acha él que od los 
num grau INnvers nte proporcional 
com distúrbios na absorção e Hberta: 
distúrbios tiveram início no desei 


4 
m prazo qu titavel, 
de vitamina À intetica, ing 
esfo tes produs AT pela 
H pura ement 
plete tral em e em 
ust te peras 
guiu, novamente, pele lisa e de aspelto | | ro ciclo de 
tratamento foi « juneiro leste Oo Cu do | to ta 
me que ainda no e ca le « Venho 
A e banhos de sol, | TR ormal, 5 À 
ubstituitiva, ante qe curativa 
o Todo Zurick, é da mesma opinião, em artigo 
recente na “Revista Dermatológica Ele e 
rávei com u preparado novo di 
Ho inda cel ex pe mental, 1 to 
dem cão, dado em (10 | | 
200.000 0.4. Mas, dez semanas dep de pai 11 peu 
esta qu nente instalada 
Entre! to + to caso de au lo 4 client 
conseguido dominar a sua moléstia, tem se ce ervad | turante 
tência da vit e riqui o em vil 
to 47 Com 
permant lo pequeno 
de Darier) 
qu |] 
tology, em 1947 
o Leiner 
1 te Co! 
no 
( | | ( de 
pia es! 
pátio 


XI Reunião Anual dos Dermato-Sifilógrafos Brasileiros 


Todos os autores e livros modernos são concordes com a eficácia 
da vitamina A na doença de Darier. A vitamina A é aproveitável, 
também, em uso local. Alguns acham vantagem em associala à nico 
tinamida 

Na moléstia de Hailey e Hailev, ou Epidermólise bolhosa distró 
fica, genodermatose bolhosa que clinicamente está relacionada com 
a epidermólise bolhosa, mas que histológicamente lembra a moléstia 
de Darier (disceratose), vários autores tiveram sucesso com a vita 
mina A, conforme descreve Leitpold no seu esplêndido artigo sôbre 
1950 


vitaminas em dermatologia, na revista alemã Der Hautarzt, em 


Num caso que tive, aqui, em Póôrto Alegre, e que ainda não foi 
publicado, consegui, em uma criança de um ano, o desaparecimento 


mais ou menos completo das bôlhas com a cortisone (1/4 de com 


prímido, 2 vezes ao dia, depois 1/2 comprimido) e localmente uma 
lama sulfurosa de Mato Grosso. As lesões distróficas melhoraram gran 
demente com a vitamina A (100.000 u, 3 vêzes por semana), Até as ci 
catrizes melhoraram. Melhorou, ainda, uma atrofia do membro inferior 


esquerdo, acompanhada de pé torto 


Poroceratose de Mibelli 


Na poroceratose de Mibelli, ou melhor dito para-ceratose de 
Mibelli, o papel da vitamina A é menos claro. Clovis Bopp, na sua 
recente tese sôbre êste assunto, defendido na Faculdade de Medicina 
de Pórto Alegre, para a obtenção do grau de livre-docência, traz um 
histórico completo dos autores que trataram déste assunto. Há algums 
interferência da vitamina A, ou pelo menos deve haver. Mas tera 
péuticamente ela não é muito efetiva. Em alguns casos proporciona 
alguma melhora, em outros falha 

O tratamento específico da poroceratose de Mibelli é pela neve 
carbônica, como já demonstrei, em 1934, quando descrevi o primeiro 
caso poroceratose publicado no Brasil. Poucas aplicações bastam para 
a cura definitiva. Se, porém, aparecer um novo caso de poroceratose 
a tratar, darei, sempre, como medicação complementar, a vitamina A 
sintética, com a qual Clovis Bopp, conseguiu, em alguns casos, resul- 
tados bem apreciáveis. E Clovis Bopp, na sua tese, em 16 casos 
que conseguiu colecionar, traz a relação, com a árvore genealógica 
família e de 10 casos em outra. Aliás, 


completa, de 5 casos em uma 
As dosagens 


ninguém mais duvida que ela seja uma genodermatose 
de vitamina A no sangue, feitas nesta tese pelo Dr. Ernesto Schmitt, 
do DES. deram em unidades internacionais por 100 em3, os se- 


guintes resultados expressos em jejum, 5 horas depois e 7 horas depois 
da ingestão de 250.000 vu. de vitamina A 


Obs 


194 

5 
: ma. N.º 1 106 5 hs 286 7 hs 201 

” 4 571 296 
6 56 ” 55 58 
106 243 210. 
15 130 237 é 221 
” 16 78 
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Como vemos, não se podem tirar grandes conclusões do nível 
plasmático da vitamina A, nesta moléstia, Considerando um nível 
de 100 unidades por 100 em3 suficiente, ou normal, 3 tinham nível 
superior a éste antes da ingestão de vitamina A, e 3 nível abaixo 
Dos 5 casos estudados que receberam vitamina A, 1 não absorveu, 
3 tiveram aumento sensível do nível, e 1 aumento extraordinário 
Em 3 dos casos o nível durou, em 1 caso teve logo queda acentuada 
O nível de vitamina A no sangue, assim, pode dar-nos, algumas vezes, 
indicação preciosa, quando o nível é baixo. Não é, porém, concludente, 
nem pode ser, porque éle não nos dá a quantidade de vitamina A 
depositada no fígado e no tecido celular gorduroso subcutâneo 


Xeroderma pigmentoso 


O mecanismo, nesta caso, é caracterizado por uma hipersensi 
bilidade inata à luz. Até que ponto o metabolismo da vitamina A tem 
influência, ainda não se sabe. Ainda não foi estudado. Entretanto, 
diversos autores modernos estão concordes em aceitar a bôa influén 
cia terapêutica das pomadas de vitamina A. Com as pomadas de vita 
mina A, auxiliadas com pomadas protetoras à luz, obtêm-se, hoje, 
sobrevivências muito mais longas, pois até há pouco o prazo máximo 
de vida era de 20 anos 


Será esta uma ação específica da vitamina A? Feldstein, no 
Journal des Praticiens, em 1938, verificou que a vitamina A pode ser 
facilmente absorvida pelos tecidos com os quais ela está em contato 
Obtem-se assim uma hipervitaminose local, que exerce a cicatrização 
e combate a infecção, exaltando a reação de defesa do organismo 
O mecanismo, seria, pois, por ação geral cicatrizante da vitamina A, 
tanto que ela é muito usada para a cicatrização das úlceras tórpidas 
em geral 


Doenca de Meleda 


Este é um processo exquisito de ceratinização anormal da pel 


das palmas e das plantas, existente em certas famílias, ficando, as 
palmas das mãos e das plantas dos pés, com o aspeto e a consis 
tência de queijo 


Não se conhece ainda o mecanismo desta exdrúxula moléstia, 
nem até que ponto tem interferência a vitamina A As tentativas 
de terapêutica por esta vitamina não têm dado grande resultado 
Em um caso de 2 irmãs apresentadas, aqui, em Pórto Alegre, na 
nossa Sociedade, pelo Dr. Nalley Marques, há vários anos, fiz uma 
tentativa de radioterapia em longa série, mas as pacientes não ti 
veram perseverança para terminála. A ação da vitamina A tinha 
sido nula, mas, também naquela época não possulamos os pre 
parados sintéticos, que deveriam ser experimentados nesta moléstia, 
em grandes doses e por longo espaço de tempo 
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8 Hiperceratose hereditária palmo-plantar 


hereditária, e ocorre 
acão dos estrogé 


estas hiperce 


Quando a hiperceratose palmo-plantar não é 
durante a menopausa, é decisiva a 
E' maravilhoso verificar como, às 
com alguns comprimidos 
hormônios 


nas mulheres 
nios sintéticos 
ratoses desaparecem em poucas 


de estilbestrol. Daí, surgir, a idéia de empregar os mesmo 
Porém, neste caso, os hor 


semanas, 


na hiperceratose palmo-plantar her ditária 
mônios naturais e sintéticos falham: o mecanismo € outro 
autor italiano pretendeu ter obtido, recentemi nte, 
] 


a cura completa de um 


iniciais com a vitamina A 


elevadas de testosterona 


Jofre Marconde le Hezende tevista Arquivo 

do em 12 se com propionato de 

jetando 29 mg, 2 vez pol ( artigo este citado 
Dermatologv, 1450 

oportunidade de curar uma hipercei 

colo! das ilhas fronteir; te Pórito 


podei 


uldade 


000 pol 


cliente e acredito 


do a consulta 


ontingando bem 
reguei, também, alguma | terona 

Aliás, a interferência da vitamina A com os hori 
tendo acão frenadora obra um e potenci 


rande, 
relacões com os hormónio 


outros, principalmente em sua 


Notei, nos meus chent que a hipervitaminose A 


npotéência temporária nos ichos, e acalma a excitar 
histeria nas fémea Importantes são as sua 
Parece que a ubstâncias tireoideas e 
verifica-se grande baixa 


Além disso, a vitamina A possui ação fr adora só- 
ainda, grandes estudos 


relações co glândula 


Hreoide timulam a libertação 
da vitamina A, porém, no hipertiroidismo 
da vitamina A 


bre a glândula tireoide. Tudo isto merece, 


experimentais 


Pitiriase rubra pilar 


Outra moléstia na qual a questão de avitaminos À foi bastante 


estudada 


já Brunsting e Shard 
rubra pilar, havia uma falta de adaptação 


chamaram a atenção, em 1941, que, nos 
casos de piritiase no es 
Leitner e Ford, em 1947, descreveram 3 casos com P.R.P 


com nível de vitamina A muito baixo no plasma, curados com gi andes 
A Ocorria, ainda, outro fato interc inte Cada 


curo 


de vitamina 
recaidas, estas eram acompanhada por 
Assim, no caso de um homem, 


que havia nde queda 
nivel de vitamina À no sangue 


106 
caso, com 
doses 
Clínicos, des 
( testosterona 
T o Year Bool 
vinha desde 
e. o qual na 
idade madura, chegou Is Cd patos, por fim 
nento foi de grande úmero de injeçõe de vitamina A mética 
durante muitos meses, auxiliado, também, por 
guita carbônica e de em mecânica, Deve fazer 
un que ele esteja 
4 te caso 
os 4 puto 
utica dá 
mo 
no 
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houve queda brusca, de 450 u. para 50 u. por 100 ecm3, precedendo 


uma forte recaída. No caso de uma senhora, as quedas acompa 


nhadas de recaídas, davam-se durante as menstruações e na gr ividez 


Vê-se, pois, a influência ovariana. Por outro lado, « 
sóbre reno tuberculi 


franceses, 


há muito tempo, estao chamando a atenção 
nico nesta moléstia. Ascari e outros, em 1949, n Argen 


Dermatosifilologia, encontraram, nesta molesti 


to baixa, e melhoraram os seus casos com INnjeçe 


Não é clássico considerar a piritiase rubra | | genoder 


matos Eu mesmo, na minha dermatologia os 


“Dei 
con 
fa 


quens, cap. n.º 23, das dermatoses papulosa 
são Brasileira no Congresso Ibero-Americano 
matose de causa desconhecida”. Porém, 
cordes em que ela pode aparecer em vario 
nília. e Touraine, em 1932, já descreveu 14 
Os casos ocorrem, geralmente, entre 12 T mas podem 


ocorrer antes ou depois. A moléstia dura ano é vez vida in 


teira, e quando é curada, são frequent Coloco-a, pol 


aqui, ao lado das outras genodermatoss dela não 
er considerada uma genodermatose 


4 minha opinião é que a conjunção déstes diversos fatores, junto 


com a tendência hereditária e o baixo nível de vitamina A, pode 
provocar o aparecimento da pitiriase rubra pilar. Os fenômenos im 
flamatório ob a forma de placas eritematosas endurecidas, const 


tuem reação hiperérgica do organismo contra a Iiperceratose fol 


cular, o que explicaria os bons efeitos iniciais do tamínicos em 


uso sistêmico e local, e, também, os bons efeitos obsers idos, por di 


verso mutore com a cortisone 


Num caso de P.R.P. que tive neste ano, d 1954, falharam 
antihistamínicos e a cortisone. A paciente estava melhorando com 
radioterapia, Sun-Lamp e vitamina A A client nterior do Estado 


de vendo ter voltado, para ubmeter Cu divel Ho de tauboratório, 


porém, não apareceu, por enquanto Provavelmente voltará nas f 
rias escolares, quando pretendo mandar proceder diversas dosa 


gens de proteinas e vitamina A no sangue 


10 Ceratose pilar (Cespinulosismo) 


Ninguém mais duvida que « afecção 
vitaminose A A prova consish 
interno o que pode er con lado diaria 


vitamina 


não vendo esquecer as pomada 


boa 


pinulosismo é classificado entre as mo ção heredita 
rias. Entretanto, existe em certas família achei melho! 
incluído neste trabalho, apesar déle não ser ge noderm obrigatória 
e sim adquirido em qualquer época de vida, princi mente na ju 


ventude, logo depois da puberdade 
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Terminado o exame do que se conhece, atualmente, sóbre a causa 
intima ou principal das dermatoses geneto-distróficas estudadas, sua 
relação com a vitamina A, e antes de chegarmos as conclusões finais, 
devo falar, ainda, sóbre outro ponto interessante. Em quase tôdas as 
observações clínicas de genodermatoses distróficas lém-se comentários 
assim: perturbações psíquicas desde a infância, debilidade mental, 
efe Venho notado, em todos os meus pacientes de ictiose e xeroder 
mia, pelo menos, alterações da personalidade, às vêzes bastante pro 
nunciadas. Clovis Bopp em sua tese sôbre poroceratose de Mibelh 
verifica que a maioria de seus 16 pacientes tem sinais de deficiência 
mental, É assim, pela concomitância ainda de outras lesões, Touraine, 
na França, quer classificar as genodermatoses distróficas entre as 
ecto-neuro-dermatoses congênitas. Minha opinião é que quem apr 
senta uma perturbação hereditária, também, com facilidade, apresenta 
outra, € sendo originários do mesmo e toderma, pele e sistema nervoso 
sempre estiveram em intima conecção. Acho que se deve reservar 
o título ecto-neuro-dermatoses congênitas para as chamadas facoder 
matoses verdadeiras, como a moléstia de KRecklinghausen, etc 


De tudo que vimos, pois, conclue-se que êste grupo de afecções 
que denominamos dermaloses geneto-distróficas, ainda deve perma- 
necer no quadro das genodermatoses, não podendo ser enquadrado, 
ainda, no capítulo das avitaminoses, apesar de estar evidentemente re 
lacionado com avitaminose A ou, pelo menos, com uma disvitaminose 
A, porque o fator genético (hereditário, familiar ou pelo menos con 
gênito) é o preponderante, e a avitaminose A nunca é pura e sempre 
associada a outras disfunções 


Temos a confirmação disso pela terapêutica, que nas diversas 
afecções estudadas, também, deve ser diversamente associada (neve 
carbônica, radioterapia, helioterapia, vitaminas, proteínas, etc). Em 
todos os casos devemos proporcionar a vitamina A sintética, em gran- 


des doses e por espaço suficiente, por via parenteral, auxiliado pela 


vitamina A natural, por via oral, e por uma alimentação rica em 
vitaminas naturais, e, também, em provitamina A. 


Ainda se conhece muito pouco sôbre da ceratinização normal 
da pele. Devem haver reações químicas celulares, em cadeia, onde in 
tervêm várias vitaminas, enzimas e ácidos graxos não saturados. Um 
dos elos é, sem dúvida, a vitamina A. A vitaminologia, no dizer dos 
autores suíços, é um taboleiro de damas, que exige colaboração. Direi 
quanto à ceratinização normal da pele, que é um taboleiro de xa 
drez, no qual, entre as diversas figuras, a vitamina À é a rainha 


A minha maior contribuição pessoal neste assunto é o extraordinário 
sucesso obtido, ma e, com a combinação da vitamina A sintética 
e a helioterapia intensa + ação da helioterapia se explicaria pela 
maior libertação, pelo figado, da vitamina A, af depositada, e melho! 
aproveitamento da vitamina A disponível no tecido celular cutâneo, 
tudo isso provocado pelo eritema intenso da pele. Por outro lado, a 
esfoliação, consecutiva ao eritema, elimina automaticamente a pel 
velha, sêéca, e permite, assim, formação, em baixo, de uma cutis nova, 
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normal e macia, auxiliada pela grande quantidade de vitamina A sint 


Quanto à dosagem da vitamina À no sangue, o seu + dor é muito 


discutido. encontrando-se, às vêzes, valores bastante altos antes de 
qualquer terapêutica, e, assim mesmo, não deixa de ser efetiva a via 
mina A sintética, como vimos no decorrer déste trabalho, Quero, po 
rém, continuar no estudo déste ponto, mandando fazer em série dosa 
gens, em grupo em clientes das mais diferentes dermatosc Nesta 
oportunidade, o tempo foi muito exíguo e muitos poucos, os chentes 
disponíveis 

Os outros processos de pesquisa do metabolismo da vitamina A 
deficientes: a medida foto 


que possuimos, no momento, são muito 
em azul 


métrica da cegueira noturna, a espectroscopia, a coloração 
de tecidos, contendo a vitamina A, com um certo reativo. Diz 


semer, no seu recente artigo na revista Medicine alguma luz certa 


Grie 


mente nos virá com os estudos da síntese das proteinas pelos 


ácidos e vitaminas marcadas com os indicadores radioatômicos Ctra 


cers”) nas culturas de tecido de células epidérmicas 


Declarou, hoje, o Prof. Aguiar Pupo que um dos característicos 
das genodermatoses é a sua incurabilidade. Estamos começando a 


arrancar alguma cousa desta incurabilidade 
Miescher, de Zurich, 


Apresento os meus agradecimentos ao Prof 
biblio 


e às firmas Roche e Ciba pelo grande número de indicaçõe 


gráficas, separatas e fotocópias enviadas 


RESUMO 


de genodermatoses, caracterizado, essencialmente, por forma 


Um grupo 
e. às vezes, dis- e para 


cões de ceratinização anormal da pele (hiperceratose 
ceratose), é reunido sob a denominação de genodermatoses distróficas tou 
jermatoses geneto-distróficas), e está evidentemente ligado, à 
disvitamínose A. O autor estuda & genodermatoses; 1) a xerodermia 2) o fri 
5) a poroceratose de Mibelli 


questão da 


noderma 3, a ictiose 4) o morbus Darier 
Meleda;, &) a hiperceratose palmo 


6) o xeroderma pigmentoso; 7) a doença de 
cutâneas jue valem por não 


plantar hereditária e mais duas avitaminoses A 
hereditárias: 9) pitirfase rubra pilar; e 10) ceratose pilar (cespinulosismo» 
em suas, maiores ou menores, relações com o metabolismo da vitamina A 


nhecidas » hoje, para cada uma pesquisas experimentais 


terapéut! 


resultad 


contribuição pessoal é constituída pelos 


A sua maior 
sintéticas ' relioterapia 


obtidos na ictiose com a combinação da vitamina A 


intensa Cita, também os recentes sucessos de Miesher, da 


com um preparado novo de vitamina A hidrosolúvel, por vt ) ia 


tera pé tca pela 


mesma opinião de Miescher, que 
tuitiva de curativa porque, cessad ) terapéuti« 


divas » propõe uma terapéuti« sempre 


censos 
Os processos pesquisa do metabolismo da vitamina A 

na hora atual, s muito deficientes, e os nossos conhecimentos 

tinização normal patológica da pele ainda estÃy« nº 

vitamina B6, vitamina B2, vitamina BlZ 

etí Deve haver reações químicas celulares 


O autor compara os diversos elementos da ceratinização 


tica 
possuir 
sôbre Cera 
vitamina 
enzir 
colabora 
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xadrez, no qual, entr diversas figuras 


onseguir 
A esinté 


bert« 


1442 


perkerat! 


U se f vi 


Staff Meat 


0 
rainha 
Externa, por fim 1 esperança de se RB a curabilidade de al- 
estas rmat pela vita tica outras vitaminas 
enzimas e outros produto inda a erem des mos, que pos m interferir 
aficientemente no metabolismo normal e pat dógico da pele 
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Comentários -—- 1.º Sessão 


P. E Rabello Comenta, mais especialmente, os trabalhos de revisão 
veral do Dr. Sebastião Sampaio, de um lado, e do Dr. Niemeyer, por outro 
lade Dentre as anotações que tomou, sóbre o grupo das queratoses sublinha 
as seguintes: em sua Clínica (Drs R. Jacintho e O. Serra ;m ca cada 
um ) fot estudada uma kKkeratosis palmaris excêntrica seniiis que não se 
vê descrita e identificada; igualmente (Dr. K. Jacinthe mm caso de epider 


la cruris cum signo westphal colsa que não pôde 


Supõe, também 


molise tbolhosa localiza 
ver descrita salvo também em observação de Parkes Weber 
que ao Dr Bopp, em sua excelente tese recente, cabe a 1 
uma forma de Mibelli, vista por Freund, em crianças pequenas, sem * sráter 
famílial Sóbre a síndroma Bloch-Sulzberger tembra que em sua Clinica, 
desde muito adota o térmo “incontinência pigmentária 
ração microscópica, sendo hoje de separar, com W. Jadassohn e Franceschetti 


entificação de 


para a banal alte 


um tipo clássico, salpicado, e um tipo reth ulado, bastante diferente Do 
trabalho que está justamente apresentando aqui, consta rr atento reper 
tório semiológico, onde as manchas efelidoides são vista em diferentes 
formas genodérmicas 

E. Drolhe da Costa Desejando comentar o caso de urticária pigmen 
tosa do Dr Cid Lopes, felicita-o pelo seu interessante trabalho e menciona 
os casos da Clínica do Prof Rabello Os casos em adultos são raros e a 
estatística da mesma Clínica é de 5 casos 2 em adultos e 3 em crianças 
sendo que, no ano passado, teve ocas Ão de apresentar uma so em criança de 
4 anos com lesões bolhosas de aspecto xantelasmóide 

Declara que, no adulto, encontrou aumento de colesterol 1 angue 

N Gumardes Fêéz duas anotações, acérca de pontos sobre os quais 


tece considerações Inicialmente, pede ao Prof. Kabello esclares imentos a pro 
pósito da associação de hiperqueratose com lesões anhumóides. Informa que 


em sua Clínica, na Bahia, está sendo acompannada uma paciente porta 


dora de hiperqueratose palmo-plantar que, numa das últimas visitas ao 
Ambulatório. mostrou um nítido estrangulamento anhumóide do último podo 
dáctilo: ora, isso lhe pareceu então uma simples coin ' ima associação 
acidental da genodermatose com o ainhum Agora, todavia, com os dados 


oferecidos pelo Prof. Rabello sôbre o problema, pergunta se êste achado 
autoriza a individualização de um tipo especial de ceratodermia congênita 
ou se, ao contrário, é um achado que acidentalmente pode ocorrer em qu iquer 
dos tipos já bem individualizados e descritos 


aos trabalhos apresentados pelo 


A segunda anotação que fêz, diz respeito 
primeira vista poderia parecer 


Prof Ramos e Silva e a um detalhe que & 


sem importância, mas que, a seu ver, sugere interessantes perspectivas de 
ordem prática e de ordem teórica ou investigativa Ê o achado histo 
patológico de acentuada hipertrofia da camada lúcida nos seus casos de 
“Kneeckle-pads Acontece que tem, em sua enfermaria, um + uriosissimo 
caso, ainda pró-diagnose de uma criança com pro de hiperque 

ratose, peri-orificial e das dobras inguinais, cu) exame anátomo-patológico 
mostrou como dado mais impressionante exntamente um extraordinário 
espessamento da camada lúcila. Esse fato o leva, então 1 duas rdens de 
considerações: em primeiro lugar, a imp rtância que pode ter a observaçã 

cuidadosa de certos pormenores histopatológicos como auxilio para + class 
ficacão e diferenciação das genodermatoses Ainda há pou o Prof Habeli 


chamou a atenção para um specto curtos o de áreas descoradas areas conde 
ha 1 ja certa cromofobia espalhada no corpo mu g Ora 1 constár 
com que se posem apresentar esses aspectos e sun migT ficaçã merece perqui 
ridos, pela contribuição que poder trazer à aproximação ou Jim? T das 
diversas genodermatoses Por outre do considerande as incógnita ainda 
existentes de referência & patogenia das pgenodermatoses + contribu 
magnífica que vêm dando patogenia cutânea a recentes estudos de him 
química e histopatologia ja pele, mostrand relat 1 autonomia ma 
erta individualidade, por assim dizer, de sda uma das por netituintem 
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da pele. Tudo isso pode sugerir, como origem dêésses variados tipos de gens 


dermatoses, alterações distintas nos processos metabólicos e no equinbr 
físico-químico de cada uma daquelas porções de tegument tâneo 
Era o comentário que, segundo diz, desejava fazer, a propósito dos tra 


balhos do Prof. Kamos e Bilva, sobretudo como homenagem à preciosa 
tribuição de prezado mestre 
KR. Db Azulay Em relação ao trabalho dos Drs. B 


que, renimente, na epidermolise, o fenômeno de Nik 


echelii « selliboni, diz 


estã presente porer 


os seus aspectos macroscópico e microscópico são inteiramente diferentes dos 


do mesm fenômeno no pénfigo, em vim 1d lo ponto de clivagem subepider 


mica na epidermolise e intraepiderm no pénfigo. Chama ainda a atnçãs 
para o fato de que, na experiência do Prof. H. Portugal, conforme jocumer 
tário que apresenta hoje em seu nome, há alteração de tecido elástico na ep 
dermolise bolhosa. Um ponto sóbre o qual desejaria ouvir a opinião dos « 
legas é o da existência de epidermolise bolhosa simpi pois tanto na sua 
Clinica na Faculdade Fluminense e Medicina cem na jo Prof Ha bell 
nunca otser é tp No seu trabalho o Sampaio projet diaps 
tivo le mm ca de Sturge-Weber com lesões angiomal« 4 membr 
inferior Gostaria de e havia também hipertrofia do membr: inclu 
( ca, como 1 Parke Weber lo qual já viu dois cas Quanto ao trabal 
to Cid Ferreira alienta a forma hemorrágica da srticária pigmento 
jescrita em Copenhague por Asboe-Hansen. Quanto ao trabair lo Dr Nie 
mevyer informa que im numerc regular de casos dé fr re 
ponde à vitamina A mm caso de Morbus Darier, que ter stualmente, est 
respondendo atisfa te imente a « vitamina Quanto ao mal de Mele 
teve mm cas que foi tratad exclusivamente com vitamina A sem quaique 
re ade 
ty trabalho do Prof Ra be na te referente 1 
Fatóre pus influem na voluçã da genodermatose per 1 que 
pode deixar de inclutr ( fator racial sobre o traball sam pai 
concende observação xeroderma pigmentosur em im nes lembra 
«que Bra nente encontra ne ra pu er 
geral, ficaçã racial devem er tomada em consideraçã 
outra caracter ia come lá bio nariz cabelos 
Resposta dos autores dos trabalhos comentados 
Sampaio Agradece s comentários feitos sôbre seus trabalhe 
Concorda com o Prof EHabell bre | necessidade de investigações siste 
mática na dermatose jeformidades cutâneas congênita Hosf 
das Clinicas de São Paulo foi estabelecida uma combinação, entre 4 Clinhk 
Dermatológica e Neurológica, em função da qual deverão ser encaminha 
los à esta ultima Clinica para exames neurológicos completos todo ( cas 
le derr gene ou congênita 
Helat imente form lada pelo Prof Or jus 
bos os Indi cor xeroderma pigment erar le cór préta « 
caractere 1 raça egra fretant! nã foram feitos intament! E“ 
nealógic neste caso Há a q tar o fat le mbos éste indi ue e cõ 
preta ipresentare epitelioma Ane come fol et 
vista d 1 mel na na proteçã tra 
lrome de turge-W b tose 1 memi infe ma 
drome mplet facial « é br eri 
Hares e hif embr fe corresponde é 
farm Hinâmica ant re 
A Az responde se há um autor d | In 
Holandes que també o ter 10emm , fr oderma cof! A ta na A 
isolada e que cura eu r Red Palm Oil que, alér + vitamina A 


contém muitas outra su ta cor acid Eraxos esse 


1) A da Costa Junio! Morin Dariei o 
matos (Revisão dos casos brasileiro Dedu ( 
fatores) 

4, J de Aguiar Pupo Dois ca f À P 
Jeda (queratodermia palmo-plantar hereditária 1 

em Z fai ilha 

Guilherme Curban e Lu Dap ( 
mo-plantar hereditária Cupo Unna-l 

Newton À Hiper ( 
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O Morbus Darier como Genodermatose 


(Revisão de casos brasileiros -—- Deduções do exame 
de vários fatóres) 


A. F. da Costa Junior 


GENODERMATOSIS (GENODERMATOSES) Estados patoló- 
gicos de etiologia complexa, ora estritamente ligados ao lastro germi 
nativo, hereditários e/ou congênitos e estáveis, ora mais remota 
mente determinados pelo lastro germinativo, relativamente instáveis 
e sempre em conexão com os fatóres de indução, atuando durante o 
desenvolvimento embrionário. Aqui, as moléstias genuinamente here 
ditárias (igual às genodermatoses strictu sensu) são equiparadas às 
“anomalias” (igual às genodermias de Bettmann), segundo a defi 
nição e a revisão, de F. E. Rabello, à “Nomenclatura Dermatologica” 


MORBEUS DARIER Resumo histórico: afecção descrita, em 
1889, por Darier (1), sob o nome de psorospermose folicular vege 
tante (mas, já mencionada, por diversos autores, sob vários títulos) 
e caracterizada: CLINICAMENTE, por pápulo-crostas, mais frequente 
mente foliculares, dispostas simétricamente sôbre certos territórios 
determinados, podendo confluir em placas vegetantes, e de evolução 
indefinida; HISTOLOGICAMENTE, por alterações diversas da epi 
derme, em particular pela existência de corpos redondos ou de grãos, 
interpretados, primitivamente, por Darier, como parasitas da Ordem 
dos Cocciídios ou Psorospermas, donde o nome que éle deu, inicial 
mente, à doença. Os trabalhos ulteriores de Darier, bem como os de 
Bowen, Boeck, Buzzi, Petersen e outros, mostraram que essa inter 
pretação era errada e que os corpos redondos ou grãos não eram se 
não células malpighianas atípicas, evoluindo para uma queratinização 
anormal, não eram senão células disqueratósicas. HReconhecendo a 
evidência dos fatos, o próprio Darier (2) deu, então, à afecção, o nome 
de disqueratose folicular. Como a disqueratose não resume, nela só 
tôda a doença, e como a sede folicular das lesões não é constant 
ficou estabelecido dar à afecção a denominação mais geral de doenca 
de Darier (3), ou, mais precisamente, de Morbus Darier, pela qual 
é, universalmente, conhecida Apesar da sua relativa raridade, o 


culdade Nai le Med na, da Universidade do Bra 
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Morbus Darier tem sido assunto de numerosos trabalhos, de inumeros 


autores. Entretanto, os problemas encontrados nesta curiosa doença 
não estao inda, co! pl tamento resolvido até o pre ent 


ETIOLOGIA Ouanto à etiologia, está constatado: a) que é 
uma doença rara, sem ser excepcional; b) que tem sido encontrada 


, 


em todos os paises do Cdobo: c) que tem ligeira predileção pá lo sexo 


masculino; d) que é mais encontrada nas class ociais menos abas- 
tadas; e) que tém sido registrados caso familiares, mm TR. gera- 
ções sucessivas, f) que O eus portadore 10, frequentemente, de 


inteligência apoucada, Esta debilidade intelectual, as inalada por 


numerosos autores, é, para Darier, o indício de uma perturbação na 


evolução geral dos indivíduos, comparável ao que se observa na doença 
de Recklinghausen. Ela é, às vêzes, familiar e hereditária podendo 
atingir, ao mesmo tempo, vários membros de uma me 1 dia, 
e mesmo aparecer em gerações suce siva É" certo que nao e conta 
giosa. Estes fatóres Jevam a colocar o Morbus Darier no grui da 
genodermatose de Bettmann, atribuindo-se a Heraçõe cutânea 
a uma displasia embrionária, não havendo, ainda, Prazos cutego 


Fica para admitir o papel etiológico da tuberculo e, nem da heredo 


sifilis, como ja Toi ave tudo 
(3 | XAME HESTOPA FOLÓGICO da do Morl tu Darier que 


e localizam quasi que exclusivamente sóbre a epiderme, mostra que 


v sua estrutura é d | características, dando à afecção a sua indi 
vidualidade especial, “Há hiperqueratose juntamente com fenômeno 
disqueratósico ituados geralmente nos orifícios d glandula eba 
ceas e dos folículos pilosos, porem, às vezes, MH le tentemente do 
esto Os corpos papilares podem estar achatados ou ah 
Há um certo grau de acantose. Geralmente há u infiltrado peri 
cular não característico na parte superior do pjualquer 
camada da epiderme, sobretudo entre a basal e a espinha ou no 
limite inferior da espinhosa, há lacunas que são um tipo de ves 
culas fora do comum, mais largas do que altas e co uma forma 


FOPOGRAFIA E 1 voOLI ÇÃO Habitualmente, a evolu o 
métrica, podendo se generalizar a todo o tegumento, mas quast sem 
pre é regional, tendo, como pontos de eleição: na cabeça, tempora 
fronte, sulcos nasogenianos, lábios, queixo, couro cabeludo ulcos 
retroguriculares, conchas auriculares, pescoço, no tronco, goteiras 
pré-esternal e interescapular, cintura, epigastro, região umbilical, axi 
las. virilhas, região perigenital; nos membros, face externa dos an 


tebraços « das coxas, pregas artic ulares, dorso das mãos e de punhos, 
regiões palmares e plantares Fem sido observada, excepcionalmen 
te, disposição zonmiforme, na região intercostal ou no hipocôndrio 
Ha modalidades regionais e localizações pouco frequentes tcomo nas 
unhas) e bastante raras (como nas mucosas, nos orgdos ge tais e na 


conjuntiva) 


4 EVOLUÇÃO, geralmente rápida nos primeiros meses ou nos 
primeiro nos, torna-se lenta a eguir, desenvolve 


ucessivos, durante os quais novo! elementos aparecem nas regia 
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já atingidas ou se estendem a regiões até então indenes As lesões, 


quando constituídas, ficam indefinidamente estacionárias, ou regri 
dem lentamente, deixando uma pigmentação definitiva 


4 evolução é essencialmente crônica e a afecção tem tendência 
a persistir tôda a vida. O estado geral não apresenta, habitualmente, 


As complicações são raras. Tem sido assi- 


modificações essenciais 


nalada a transformação de lesões disqueratósicas em epiteliomas 


PATOGENTA DIAGNÓSTICO TRATAMENTO O Morbus 


Darier tem sido considerado como uma distrofia da epiderme, de ori 


gem congênita. A sua patogenia continua desconhecida. Presente 


está catalogado como uma avitaminose A. O diagnóstico é 


mente, 
O seu tra 


fixado pelos dados clínicos e pelo exame histopatológico 


tamento tem sido o mais variado. Desde as aplicações tópicas, as mais 
diversas, até à radioterapia e a vitaminoterapia tém sido experimen 
A radioterapia tem a seu crédito 
se beneficiaram notavelmente 
prolongadamente, sem cura definitiva. A administração da vita 
tem apresentado resultados muito ami 


tada com resultados parciais 
guns casos, que, com este tratamento, 


4 
mina A, em altas doses diárias, 
faltando o seguimento dos casos, para as devidas com lusões 


madore 
alguma charla 


Muitas tentativas terapéuticas têm sido ensaiadas e 
tanice tem prosperado à sombra desta doença, que maltrata, mas não 


mata 


O seu proguóstico é benigno, quod vitam. Não temos noticia de 


caso curado 


CONCLUSÕES SOBRE OS 14 CASOS RELACIONADOS 


quando apareceram as primeiras jesões),: lesões congênitas 


Idade 
casos De il a 20 anos 4 casos De 21 


De zero a 10 anos 6 


| caso De 31 a 40 anos 1 caso De mais de 40 anos 


xo masculino asos, feminino 


Cor branca JO, parda 4 casos 


jnexpressivos ou com ausência de dados 


Heredograma com dados 
família (irmão) caso 


com dados positivos de um caso semelhante na 


Psico-somática. boa 8 casos, sofrível 4 casoce, débil 2 casos 
Exame histopatológio positivo em todos os casos, com 06 respectiy 


udos 
em geral, multiplas, com predominância na face e no tronco 
dis 


Localizações 
pouco importantes, na maioria destacando-se casos (2) de 


AFsOCIAÇÕES 
(1) com transformação em epiteliomas 


túrbios endócrinos, verrugas 
em geral de efeito paliativo, nos casos mais antigos, tratados 
tópicos diversos. Terapéuticas mais modernas (Raios X 
mais brilhantes e mais duradouros 


Tratamentos 
principalmente com 
e vitamina A, têm apresentado resultados 


mas. ainda, de efeitos periódicos 


Evolucão: sempre vagarosamente crônica 

Morbus Darler é pouco frequente entre nós; de u 
Foram observados 2 casos congênitos. Não 
observad« (1 docente 
om 1 irmão com o mesmo mal); todos se beneficiaram com os tratamentos 


vitaminoterapia). Nenhum caso curado 


Conclusão final: o evolução 
crônica e práticamente benigna 
nenhum caso hereditário. Fot observado 1 caso familiar 


(principalmente com a radioterapia e à 


124 
Do 
a so 
anos nenhum 
Causos. 
7 casos 
la 
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Assim, temos, aqui, uma revisão de um grupo de 14 casos de Morbus Darier, 
observados no Brasil, com os possíveis dados clínicos e laboratoriais. Há de- 
ficiência de informações, nos casos mais antigos. Mas já é possivel tirar de- 
duções e conclusões 


Aqui deixamos consignados os nossos calorosos agradecimentos aos colegas 
que nos auxiliaram com às suas observações seus cm 

Muito gratos ao Prof. FP. E. Rabell ao Prof. J Ramos e Silva, ao Pro” 
Rubem D. Azulay, aos Profs, Jorge Lobo e Glynne Rocha, e ao Dr. Paulo 
Paes de Oliveira, cujos casos, juntamente com os nossos, permitiram este pe 
queno trabalho 

Um especial agradecimento ao Prof. Hildebrando Portugal, que, com os seus 
laudos e os seus pareceres, auxiliou, não sômente a 1 como práticamente 


demais autores 
CONCLUSIONS 


l A review of fourteen known cases of Mor j r has n made 
with description of lestons, symptoms and findings 

2 Among us, the Morbus Darier is not frequent , chronic and 
benign evolution 

3 There was not encountered any hereditary á and only onde cast 
among members of the same family (two brothers) 

4 In all cases some improvements was btained with the treatmente 
(especially with Roentgentherapy and Vitamintherapy) 
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Dois casos familiares de mal de Meleda 


(Queratodermia palmo-plantar hereditária transgrediente) 


J. de Aguiar Pupo 


O mal de Meleda, dermatose pertencente ao grupo das quera 
todermias palmo-plantares essenciais, pela recessividade hereditária, 
torna-se de excepcional raridade e separa-se das demais enfermidades 
do mesmo grupo, tôdas dominantes na propagação de geração em 
geração 

A grande originalidade de sua morfologia dá ao mal de Meleda 
uma individualidade clínica que o distingue da doença de Unna-Thost 
e dos tipos de Siemer e de Brauer, pertencentes ao mesmo grupo 
clínico de queratodermias simétricas hereditária 


O mal foi primeiramente observado na ilha de Meleda (ha 
Mijled), situada no mar Adriático, costa da Dalmácia na latitude 
Norte de 42º43º e longitude 17º-18º W. Greenwich. Por seu insula 
mento e Jimitada extensão de 40 quilômetros, a ilha possui pequena 
população que, cruzando-se na linha de consanguinidade, instituiu 
o foco original da doença que a tradicional observação médica indi 
vidualizou no campo da nosologia dermatológica há 129 anos 


A primeira referência sóbre o mal da ilha de Meleda consta 
em uma carta dirigida pelo Dr. Stulh, de Ragusa (cidade de Dal 
mácia atualmente denominada Dubroninik), ao diretor da “Anto 
logia de Firenze”, em 29 de setembro de 1826, na qual se refere a 


1H casos de “uma espécie de moléstia cutânea, observada em 3 fami 


lias, surgindo ao nascer e expandindo se com a idade ifeta as extre 
midades dos membros, manifesta-se com localização palmo-plantar 
e com simultaneidade de lesões nos cotovelos e nos joelhos, anoma 


lias observadas na pele, que o Dr. Stulli atribui a um vício orgânico 
e hereditário de avós doentes, transmitidos através de pai sos: ainda 
a citada carta refere que o mal existia naquela ilha há mais de 
meio século. Estas referências constam do texto do vol, 3 do “Trad 


Profe r Catedrático de Clínica Dermatológica da Faculdade de Medich 
da Unive jade de SA Pau 
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des Maladies de la Peau”, de P. Raver, pág. 849, 8 1.431, edição de 
1835, onde se encontra a seguinte referência bibliográfica: Lettre du 
Docteur Stulli: “Sur une espéce de Maladie Cutanée” Bull, des 
Se. Med. de Ferussac, t XII, p. 96. 

Decorridos 60 anos das observações de Stulli, Oscar Hovorka 
v. Zderas descreve, em 1896, a mesma doença, conhecida na ilha 
de Meleda sob o nome de “guba” (Aussatz), considerando-a uma 
forma hereditária de lepra. Em 1897, o mesmo autor, com a cola- 
boração de Edvard Ehlers, de Copenhague, em visita à ilha de 
Meleda, reexaminou os doentes e afastou a etiologia leprosa do mal, 
descrevendo-a como nova entidade mórbida (mal de Meleda), Es- 
tudaram 4 doentes, que viviam nas localidades de Mazano, Vici e 
Babinopolje, dos quais dois nasceram com a grave consangúinidade 
incestuosa do concúbio de irmão e irmã. Estes casos foram apre- 
sentados em comunicação à Sociedade Francesa de Dermatologia e 
Sifiligrafia, em 10 de junho de 1897 (Ann, de dermat. et syph, 
1897, pág. 657). Contemporâneamente, segundo comunicação à Socie- 
dade de Médicos de Viena, em 4 de junho de 1897, e publicada 
na mesma revista (Ann. de dermat. et syph. 1897, pág. 803) 
M. Neumann visitou a ilha de Meleda em companhia dos Drs. 
Wendazilovicz e Ivanicz, verificando 10 a 12 casos em Marinovic, 2 
em Blatta, 3 casos em Korit e 2 em Babinopolije. 


Assim, a divulgação e a individualização do mal no campo der 
matológico cabe aos estudos contemporâneamente realizados por 
Ehlers, Hovorka e por Neumann. 

A carta do Dr. Stullis, o levantamento genealógico constante da 
memória original de Neumann sóbre a Keratoma hereditarium (mal 
de Meleda, como denominou Ehlers), os estudos de S. Bosnjakovic 
(de Zagreb), que, após estudo do foco de consangúinidade da ilha 
Meleda, observou 19 casos de mal de Meleda em 7 gerações (Acta 
Dermatológica, vol. 19, fasc. 1, março de 1938, pág. 88), e as investi 
gações genealógicas sôbre os 2 casos da presente comunicação, são ar 
gumentos incontestáveis da recessividade hereditária da moléstia, 
condição esta que a feição clínica original transgrediente e as lesões 
aberrantes distais corroboram na diferenciação do mal de Meleda dos 
demais tipos de queratodermias palmo-plantares simétricas here- 
ditárias como o tipo Unna-Thost (queratodermia difusa de início 
precoce), o tipo Siemer (queratodermia estriada de início tardio) 
e o tipo Braues (crateriforme de início tardio), tôdas estas de carac 
teres clínicos próprios e determinismo hereditário dominante. 


A. Touraine, com a sua grande autoridade em genopatologia, 
assim se expressa: “La keratose palmo-plantaire transgrediens, type 
Meleda, est familaile et hereditaire, et se transmet selon le mode 
recessif, trop souvent confondue avec le type Unna Thost, n'appar 
tient pas à la polykératose congénitale”. Ao grupo de queratodermias 
palmo-plantares dominantes Touraine insere tôdas as formas here 
ditárias dominantes acima indicadas e outras polidisplasias trans 
missíveis por dominância, cujo elemento fundamental é uma ten- 
dência à hiperqueratinização da pele e de seus anexos, 
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W. Dubreuilh, no capítulo “Keratodermias Simétricas” da “Prá- 
tique Dermatologique” (vol. 2, pág. 929), editada por Masson & Cia,, 
em 1900, assim se refere ao assunto 

“['hérédité est généralement directe, c'est-á-dire que la maladie 
se transmet directement des parents aux enfants sans jamais sauter 
une générations; les individus malades procréent des enfants en ma 
jorité malades aussi, mais ceux qui, sont indemnes, quoique issus 
de parents kératosiques ne procréent que des enfants indemnes (con 
dição que atribuimos à doença de Unna-Thost) 

Ce fait est particulitrement signalé par Jadassohn, Pendred 
et Thost 

IH y a cependant á cette régle des exceptions eclatants et dans 
Vobservation de Ballantyne, de même que dans le groups de faits 
observês dans Vile de Meleda par Ehlers et Neumann, Vatavisme es 
de régle: les individus atteints ont enfants sains et des petits-en 
fants malades” (exceção que condiciona o diagnóstico de mal de 
Meleda). 

A Touraine, no recente estudo “Keratoses Congi nitales” da 
“Encyvclopédie Medico-Chirurgicale” (12.108, pág. 13), assim se 
refere ao assunto: “La Kératodermie palmaire et plantaire se trans 
met suivant la loi de dominance: elle ne sauterai jamais une gene 
rations; c'est lá, d'aprés Siemens et Brunauer, le fait qui ne permet 
pas d'assimilier à la kératose palmaire et plantaire familial, la Ma 
ladie de Meleda, qui, se transmittent suivant la loi Mendéliene de 
recessivité, Jlaisserait frequemment indemne une generation, pour 
reparaitre à la suivante”. à 

“Cette conception, baste, sur des differences de transmission 
hereditaire, perd de sa valeur, si on admet aves nombreux auteurs 
(Neumann, Jadahsson, Papillon et Paul Lefévre), que dar ses 
formes atyvpiques, la Kératodermie palmaire et plantaire  familiale 


peut se transmettre suivant la loi de recessivité de Mendel, 1 nous 
parait impossible d'edifier soit sur le terrain clinique, som st” gene 
tique, une theorie eliminant la Maladie de Méleda, du cadre de la 
Kératodermie palmaire et plantaire familiale”, 


“IH peut v avoir des cas non familiaux; ils sont rares et, si 
Hon recherche soigneusement dans la parenté des malades, on re 
trouve souvent chez les ascendents, des manifestations abortives de 
la Kératose”. C. Moncorps, no artigo sôbre as “Keratoses” do tra 
tado “Handbuch der Haut und Geschlechts Krankheiten” (vol, 5, 
1931, pág. 330), compartilha com o ponto de vista de Voerner, Fuchs 
e outros, e declara que não existem esclarecimentos suficientes vara 
se dirimir o problema das relações do mal de Meleda com a 
doença de Unna Thost, assim externando a sua opinião 

O mal de Meleda deve ser considerado com uma forma atípica do 
queratoma palmar e plantar hereditário de Unna-Thost, psrecendo 
duvidoso que o mal de Meleda recaia geralmente numa fenda aberta 


na hereditariedade dominante. 
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Ouanto ao tipo Unna-Thost, os casos apresentados a esta Reu 
nião, pelos Drs. Luiz Baptista e Villela Curban, são bastante eluci 
dativo 
No estudo in loco, que por éstes dias pretendemos realizar 
num grupo de casos de mal de Meleda que ocorreu na região do 
Hio D'Una, situada no município de Maruí, Estado de Santa Cata- 
rina, cuja existência consta de um caso clássico de mal de Meleda 
observado em nosso serviço do Hospital das Clínicas da Faculdade 
de Medicina da Universidade de São Paulo, cuidaremos de documen 
tar ainda mais o assunto, pelo levantamento genealógico do mal 
hereditário 

No grupo das queratodermias palmo-plantares essenciais, com 05 
modernos recursos da cirurgia plástica e reparadora, temos reali 
sado estudos clínico-experimentais verdadeiramente auspiciosos, 

Pela observação acurada dêste grupo de queratodermias palmo 
plantares simétricas congênitas ou hereditárias e baseados no ensaio 
elínico-experimental proporcionado pela cirurgia plástica, verifi 
camos que, nos casos esiritamente palmo-plantares e nao apre 
sentando as lesões aberrantes distais extra-palmoplantares, proprias 
do mal de Meleda, justifica-se o nosso conceito de que o deter 
minismo hereditário ou congênito da hiperqueratose seja Jo alizado, 
não havendo predisposição à hiperqueratose da pele transplantada 
de outros sítios cutâneos, proporcionando a cura pelo enxerto, Este 
fato foi comprovado pelos dois casos que publicamos, com a colabo 
ração do Dr. Roberto Farina, na Revista do Hospital das Clínicas 
(vol. 8, n.º 3, pág 195 a 201), sob o título “Queratodermia pal 


mo-plantar simétrica e seu tratamento pela cirurgia plástica”, reali 


zando, pela terapêutica cruenta, à remoção da invalidez de 3 casos 
do tipo estriado do Siemens, cuja incapacidade à marcha e inabi 
lidade manual decorrem das sensações dolorosas à pressão, resul- 
tante, a nosso ver, da natureza neuro-cutânea da distrofia hereditária. 

Ainda a título experimental, confiantes na veracidade dêsse 
caráter congênito ou hereditário regional, fizemos, nos referidos 
casos, o transplante simultâneo da planta do pé hiperqueratósico 
para a coxa (área doadora do retalho de pele para a planta 
do pé), verificando que a pele, assim transplantada, conservava 
todos O eu caractére patológicos hiperqueratose descamação 
abundante e côr amarelo-claro característica 

Corroborando êste modo de ver, verificou-se também que a 
nova planta do pé, transplantada de outro sítio cutâneo, conservou 
em todos os caso 1 características de pele normal. O apareci 
mento de novo gmentos de hiperqueratose féz-se sempre do lado 
da pele hospedeira, isto é, no limite da pele enxertada, sem jamais 


omprometé la 
NOSSOS CASOS DE MAL DE MELEDA 


Identificação dos doentes 


fº caso Haruk Kuninari: 25 anos, amarelo, sexo masculino 


solteiro, brasileiro lavi idente em Promi stado de 
São Paulo) 


| 


Dermato-Sifilógratos Brasile 
Registro geral do Hospital das Clínicas 47.652 
Data da entrada: 14-2-947. Ascendentes japoneses 
“Moulages” ns. 173, 174, 175, do Museu Ceroplástico Clínica 


Dermatológica 


so Mitsuko Kuninari 
olteira, brasileira, lavradora, r« 
Paulo) 


Hegistro geral do Hospital d Clin 

Data da entrada: 15 

“Moulages” ns. 155, 156, 157 
plástico da Clínica Dermatológica 


Estes dois casos familiares, entre irmão 
reram da consangúinidade de casamento 
ridos na 3 e na 4.º geraçõe 

exame do doente 
intomatologia clinica 


molestia Inicia 
por ermema roseo p 
mento difh 
todavia ti cor 
cobi ló d superfície palmo-pl 


superficie 


de H lu e de pe 


o aspecto 
poi o proc vo excede ao punho 
ão se faz lentamente 1 
pel uma lista 


sudoral e acentuadas 


nota-se forte odor butírico, característico 


midros Podavia esta persistencia ou 


sudoral concorre para a flexibilidade ec a au cia 


mal de Meleda, tornando-o compativel m 
ente aque 


a marci 


manuais, como acontece nos caso 
mento o ne inho do campo 


A papitar regridem progre ivamente 


sível a identificação pela ficha datiloscópica 1 pele 


e não apresenta qualquer sintoma de reação inflamatória 


tamento ganglonar « orrelato 


As esfoliações cutanea frequei 
e apo | queda da laminas cornes 
atravessado por fissuras cobertas de crosta 


A unh vo acometidas de trofias de 


da onicauxis, di la iquia, da 


mando o tipo 
farr 
cograros da onicosquizia, apresse tam 


(“ongl em barillet”), sendo frequente 


ungueal por processo hiperqueratósico. O dorso 
embora não incitados tão intensamento pelos tr compres 
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sores da marcha, cobrem-se de hiperqueratose, que nesses sítios 
acentuam os sulcos transversais de redobramento, notando-se os 
cordões lineares marchetados de eminências Jenticulares, de côr 
vinhosa, misto de vermelho e marron acastanhado. 


Na face dorsal dos dedos e dos artelhos domina o aspecto liso 
com tonalidade céreo-claro, 


Além da transgressão das lesões palmo-plantares, os nossos doen- 


tes acusam as lesões aberrantes características do mal de Meleda, 
primeiramente descritos por Neumann e sogehold, caracterizados 
por hiperqueratose simples, disso iada por redobramento linear ou 


Jenticular, que se Jocalizam nas regioes sacra, das dobras glúteas, 


na face interna e superior das coxas, nos cotovelos e nos joelhos. 


À radiografia dos pés e mãos notam-se os seguintes sinais relata 
dos pelo Prof, HKaphael de Barros: a entuada osteoporose do tecido 
esponjoso das epífises. Diminuição dos espaços articulares de tódas 
as articulações, mais acentuado nas articulações falango-falangeanas, 
com tendência aniquilosante e sub-luxação nos minimo 


Alguns ossos apresentam processos hiperplásticos discretos nas 
metafise 


Os caractere radiológico são de uma osteite distrofica 


Para mais rigorosa apreciação da originalidade clínica do mal 
de Meleda damos, a seguir, a descrição das manifestações da moles 
tia na doente Mitsuko Kuninari (2º caso de nossa observação 
pessoal) 


Face palmar da mão esquerda: hiperqueratose difusa de côr 
ctrea amarelo-clara, que se torna mais forte nos ponto onde a 
hipertrofia córnea e mais acentuada; na região hipotenar as cristas 
papilares são nítidas e a queratose e mais acentuada, na região 
tenar a querafose € menos dé entuada, lisa, sem cristas papilares, 
estendendo-se o processo até o limite ungueal do polegar, deixando 
transparecer um eritema discreto de tonalidade violácea, não se 
notando as cristas papilares próprias da polpa digital e permane 
cendo o dedo em sua posição normal de distensão. Na face palmar, 
ao nível da articulação metacarpo-falangeana, existe pequena man ha 
escura de “4 centímetro de diâmetro (oxy-queratinisas 107). 


Na região palmar média existe uma fenda epidérmica Jlongi 
tudinal de um e meio centímetro de comprimento, de fundo ver 
melho, não hemorrágico. Nesta região a queratose é irregular, 
seja pelas diferenças de intensidade de processo, seja pela grossa 
esfoliação córnea, notando-se, nesses pontos, zonas de epiderme 
róseo-violácea, 


Na superfície palmar das outras falanges (2.º, 3.º e 4º) a hiper 


, 


queratose é difusa, espêssa e lisa, determinando a retração dos 
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dedos que tomam a atitude das mãos enluvadas. Não existem 
cristas papilares nas polpas digitais, o que torna impossivel a 
identificação individual pelo método Vucetiche, Nesta sede, a peh 
é lisa e de côr róseo-violácea, pela frequente esfoliação epidermica 
o dedo mínimo apresenta a 3.º falange espontada, notando-se hiper 
queratose de proeminência linear ao nível da rainhura ungueal 


Na face anterior a hiperqueratose decresce ascendentemente 
formando divisas de aspecto geográfico com a pele sá e tomando 
o aspecto próprio das lesões transgredientes do dorso da mao, 4 
divisa geográfica atinge Oo punho, Isto €, excede apenas 
tiímetros sôbre a face palmar da mão 


Face posterior da mão esquerda: os dedos apresenta e co! 
uma pigmentação pontuada, com queratose difusa e lisa, que deixa 
transparecer um eritema róseo-violáceo. Onde o processo e mai 
intenso, acentua-se a esfoliação córnea, Logo em seguida à articula 


cão metacarpo-falangeana, nota-se estrangulamento da pele decorrent 


da retração da face palmar, que dá à falange um aspecto torneado 


Nos pontos de implantação das unhas há um burlete transverso 
torneado e destituído de eponiquia, de onde emergem as unh 
que são convexas, róseas ou pálidas, destituídas de Júnula, ondulada 
transversalmente pelos sulcos de Beau, notando-se no terço anterior 
um encurvamento para polpa digital, decorrente da acentuada pla 
toníqua: o rebordo anterior apresenta acentuada onicorrexia 


Do punho a articulação metacarpo-fulangeana, o dorso da mão 
apresenta-se hiperpigmentado e eritematoso, tomando o conjunto uma 
tonalidade marron característica. A superfície da epiderme é hiper 
trófica, irregular, individualizando-se pápulas córneas que sao mi 
liares ou de 2 milímetros, dispostas linear e transversalmente po 
dobras que se sucedem das divisas geográficas do punho à Jinha 
das articulações metacarpos-falangeanas, Nas bordas da mão hu 
uma faixa de transição róseo-violácea, que separa a diversidade 
clínica flagrante entre os aspectos da queratodermia palmar e q 
das lesões transgredientes do dorso da mão Mão direita com o, 


mesmo aspecto físico discriminado 


Face plan'ar do pé direito: nota-se hiperqueratose difusa, que 
se estende do calcanhar à polpa dos artelhos, de côr amarelo-céreo 
em permanente descamação lamelar, excetuando-se certas áreas hi 
sas de hiperqueratose, que abrangem o 1 co42 pedartículo 


em suas superfícies plantar e dorsal 


Fac e supertor do Pe direito us unhas ão alrotica 
onduladas e ásperas pela sucessão dos sulcos de Beau, com onteor 
rexia nas extremidades; nos rebordos interno e externo do qu 
a hiperqueratose apresenta-se descamativa e hiperpigmentada, trai 
pare« endo o eritema róseco-violáceo característico, no terço me LEE 
e ao nível dos maléolos, a epiderme apresenta-se cornificada, lisa 


com pigmentação punctiforme petalóide ou em áreas externa to 
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descamação, transparecendo o eritema róseo-violáceo característico 
O redobramento epidérmico não apresenta o aspecto original acima 
descrito para o dorso da mão, sendo o processo mais acentuado 
e característico nas divisas superiores e maleolares da hiperquera- 
tose transgrediente, que excede de 4 centímetros à linha maleolar 


Pé esquerdo: com os mesmos caracteres descritos 


Lesões aberrantes: Joculizam-se bilateralmente, nos joelhos, nos 
cotovelos e nas nádegas, ao nivel da compressão isquiática, nas 
regiões popliteias, no sulco interglúteo, na região sacra e nas faces 
interna e superior das coxas 


Nos joelhos notam-se papilas córneas miliares ou Jenticulares, 
de superfície lisa ao tato, brilhantes, coalecentes em placa Jique 
nóide ou dispostas em estrias de redobramento, numa superfície de 
+ centímetros de extensão, tomando a pele a tonalidade amarelo 
suja, deixando transparecer um fundo eritematoso-violáceo 


Nos cotovelos, onde o traumatismo localizado é mais intenso, 
9 processo hiperqueratoso individualiza-se em lesões lenticulares 
rugosas e esbranquiçadas, agrupadas em florão pela formação de 
ulcos mais ou menos acentuados 

Ainda no estudo minucioso déste caso, realizamos a dosagem 
das proteínas no sangue, um exame hematológico e uma prova bio 
fotométrica, cujos resultados anexamos ao presente trabalho, pura 
uma interpretação futura no campo da patogenia das queratodermias 
pulmo-plantares essenciais 


EXAME MIISUKO KUNINAHI 


Proteinas totais: 4,8g por 100 mil, 
Albuminas: 6g por 100 ml, 
Globulinas: 3,34. por 100 ml. 


Contagem global e específica 


Eritrócitos: 4.320.000 


Leucócitos: 960 
Hemoglobina: 89% 14,24 % 
To 
metamielócitos Go 
Neutrófilos bastonetes 4,0 
segmentados 69,5 


Eosinófilos; 1,4 
Basófilos: 0,1 
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Ictiose vulgar: estudo da heranca em 2 familias 


Guilherme V. Curban 


No trabalho e apresentado 
famílias em que se verificou a ocorrem 
nada por heranca diagini 

Nas duas famílias (ver figs,. 1 e 2) vemos que 
empre em homens, não acometendo mulher: 
4 mn disso todo homens afetado 
pre enta molestia, sendo 
fectado tlescendente de teliótico 
Por outro lado, os filhos 

cometidos da moléstia 
Este fatos levam admitir que 


a mecanismo “sexlinked” recessivo, 


na porção heteróloga do cromossomo X 


Esta hipótese teria plena confirmação se enficass pai 


dêsses fatos, a ocorrência de icliose em, pelo menos, uma mulher 1 
famílias M. e C. Se isto sucedesse ficaria excluída definitivamente 
possibilidade da incidência exclusiva da moléstia em homen 
devida a gene de expressão limitada ao sexo, tratando 
de “heranca limitada ao sexo” e não de herança ligada ao 

Del Conte e Stringa em estudo realizado sóbri 


tariedade da icliose vulgar, procederam au revisao do 


jetiose vulgar, registrados na literatura mundial, e verificaram que 


a herança diagínica é mais frequente que a herança autossômica de 
minante, não podendo todavia determinar freque ncia da heranc 
mutossômica recessiva 

17 família pedigrees 
quais + » a observação pessoal, em que 


a fator “sexlinked” recessivo, 1 as em 1 verificou 


ocorrência de ictiose em homen nulhere 


credoto co de du 
deter 
molestia ocorre 
liam de par e mim 
ve do 
vactiose fot devid 
4, fator genético situad 
TER 
de 
Assist extrai W ca Dermatológica e Sifilográfica da Faculdade de M 
ad 1 ta Universidade te São Paul Prof | te Aguiar Pup 
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Contudo, sendo a icliose afecção que se manifesta também em 
mulheres, pois não é moléstia exclusiva do sexo masculino, é di 
se admitir que, no que diz respeito à ictiose, não procede a objeção 
feita por Waddington (2) em relação à herança da hemofilia, e que 
a ocorrência de ictiose vulgar exclusiva em homens, em certas fami 


las, seja realmente devida a fator genético “sexJinked” recessivo 


e não a gene de expressão limitada ao sexo 


O 


Fig. Família ictiose vulgar 


SUMARIO 


No presente trabalho é registrada a ocorrência da ictiose vulgar em duas 
famílias, devida a herança “sex-linked” recessiva 
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Ceratodermia palmo plantar hereditária 


(tipo Unna-Thost) 


Guilherme V. Curban e Luis Baptista 
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XI Re Anual d De filógra eiros 157 
O limite visório das regiões palmar e dorsal das apresenta ta erite 
ma violácea aracterística Ao nivel d ledos 1 hiperce avança 
para a região dorsal O restante da pele d ora las mãos é respeitad q 
As unhas são normais com eponiquia oculta 
Pés: ceratodermia que abrange a região plantar te oloraçã amarre) 
cérea da espessura de ] mm e dissociada por imas poligonais 
que se destacam, fáciimente sem fissuração ingrante a lista violáces 
marca o limite de transgressão de 4, a lIcm das lesõ« nas bordas laterai 
dos pés + te 3cm nas faces laterais d calcanhare A wet q é lenõe 
aberrante Os joelho ' cotovelos 
OBEERVAÇÃO 4 
21 nos, branco brasile f À tol 
n.º 1) 
Lesões idênticas as los casos anteriore porém ma ace ] da (HE 4 
É também neste caso que melhor se notar 4 lenôe | torm ta mãos 
OBSERVAÇÃO 
Edda 7 13 anos, brasileira, branca, filha e A ] be | 
As lesões são idênticas às dos casos nteriore , se pápulas r 
dorso dos dedos ao nível das pregas das art acões entre ea * falange 
e ainda entre estas e a 3.º (fig. 5) 
OBSERVAÇÃO 6 
Carlos Francisco T 6 anos, brasilcir bra f ) hi 1 
tobs. n.º 2) 
Mesmo aspecto dermatológico dos casos anterior notando-se esbóç: 
de pápulas no dorso dos dedos (linhas articulare entre os 1 e 2 segmentos 
dos dedos, principalmente na mão direito) 
OBSERVAÇÃO NS 
Wanderley T 1 anos e 7 meses, brasileiro, + e Franchi 7 
tobs n.º 2) 
Alterações idênticas us observadas no paciente da bservacâs« nã 
se verificando, entretanto, pápulas no dorso dos dedos As unhas o curta 
largas com hiper erutose acentuada da eponiquia 
OBSERVAÇÃO N M 
Luis Alberto 1 j) anos e 7 meses, branco, brasileiro, filh le Franchi 1 
tobs n.º 21 
Alterações cutâneas idênticas hs observadas no paciente a observacá 
número 7 
Nº 9 


OBSERVAÇÃO 
branco, brasileir filho de Frar 


Marconi Galileu 7 2 anos e 7 meses 
chi T. tobs. nº 2) 
Caso idêntico aos demais, apresentando pequenas pápulas r doreo das 
articulações dos 1º e 2Zº segmentos dos dedos das mãos 
OBSERVAÇÃO Nº 10 
Alfa T | *'4 ano, branca, brasileira, filha de Franchi T htobs + 2 
Mãos: face ventral: processo discreto de hiperceratose 
de hiperceratose em esbõco Não há lesões dorsais nos 


Pés processo 
pés ou mãos 


E: 


OBSERVAÇ 

Frank Filho é e 15 dias 

Já se nota, na plantas dos pés hiperceratose nos antk ca 1 
hiperceratósicas, que 5e destacam, na face ventral de podarticu et 
ração na planta dos pés Escama hiperceratósi Je testaca 
facilidade nas palma 

CONSIDERAÇÕES 

Os pacientes obsel não acusam dor a pre em ci 
a marcha e ao trabalho manual. Relatam, entretanto, que o Início 
dos trabalhos manuai ERTE pesados, têm leve sensação dolorosa ' 
qual diminui, com à continuidade do trabalho 

No que se refere à topografia, em nenhum doente foram obsel 

das lesões aberrantes nos joelhos e cotovelos ou em outras localiza 
CH As lesões palmare transgredientes atingiam, qua ido muito, a 
faca luterais co dorso dos dedos sendo mais act ntuad nas porços 

Na região plantar tra sressão se fazia nas bordas dos pe ( 
de modo mais acentuado, na faces laterais dos calcanhare Os torno 
selos estavam sempre livra 

Nas mao os movimentos digitais estavam desembaraçado | 
havendo retração dos dedos sôbre as palmas, que dá o aspecto de 
“mãos com luva de pelica” característica da moléstia de Meleda 
como observa o Prof. Aguiar Pupo. 

E' de notar a presença, em alguns doentes (observações n 2 
15.69 e 11), de pápulas córneas, confluentes ou isoladas nas pre 
gas das art ulações dos primeiros € segundos segmentos dos dedo 

Todos os pacientes apresentam perfeita sanidade física e mental 

Nessa família, as alterações cutâneas se manifestaram a parti 
do segundo mês de vida, o que pode ser verificado em um dos pa 
cientes (observação n.º 11), que está em observação desde o nasci 
mento e no qual as lesões palmo-plantares surgiram dos 2 meses de 
idade 

No que diz respeito à parte genética, a análise dos elementos co 
lhidos na observação oferece evidência bastante da natureza here 
ditária com que a ceratodermia palmo-plantar ocorreu nos membro 
da família T. (fig. 6) 


Não obstante, os 


dados familiares não permitem tárai 


conclusão 


definitiva quanto ao tipo de herança mendeliana à que possa se! 
atribuída a transmissão da moléstia nessa família 

As hipóteses de herança por gene situado no cromossomo 1 

ão homóloga do cromossomo X (dominante ou recessivo), ou 


ou na porç 
de gene dominante lo alizado na 


porção heteróloga do cromossomo X 
vel 


facilmente verific 


são obviamente excluídas poi impossibilidade 
na análise dos dados contidos na árvore genealógica 

Restam, como hipóteses possiveis, à de herança autossômica 
dominante ou recessiva e a de herança “sex-linked”, por gene vei 
culado na porção heteróloga do cromossomo X 
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Hiperc eratose 


Duas 
primeiro, à 


circunstâncias 
raridade 


ictiosiforme congênita e epitelhoma 


espino-celular 


Newton A. Guimarães 


justificam a divulgação presente « 


das publicações nacionai e a hipé 


ratose ictiosiforme congênita 
multaneidade, no mesmo paciente, de um epitelioma espino-celular 
associação que nao vimos ainda descrita, embora co! hecida a mato! 
fragilidade da pele na ichiose e na e, naturalmente maio! 
facilidade com que responde, em tai condicôs nt 
cancerigena 

Em nosso meio, poucos tem sido o caso assinalado la 
afeccão: temos conhecimento de um de Pervassu (1) utro de Cost 
(2), o primeiro apresentado em reunião da Soctedade Bi | poda 
Dermatologia e Sifilografia, o segundo na IX Re o Anual de 
Dermato-Sifilógrafos Brasileiro Sampaio relei ter « 
vado alguns caso na Clínica Dermatológica da Universidade le 
S. Paulo, e, no R.G. do Sul, por ocasião da XIH Reu Anual de 
Dermato-Sifilógrafos Brasileiros, Bernhard (4) teve o o de apre 
sentar um caso notável, pela fidelidade co! aqua eproduz'a, « 
grau acentuado, tóda a sintomatologia clássica da Ho Ass 
não atingem a uma dezena, possivelmente, os casos brasileiros de 
genodermatose 

OBSERVAÇÃO 

Aos vinte e cinco do de fevers 154 eceu 
latório da Clinica Dermatológica « fl í H ( , da Fa 
de Med. da Univ da Bal send ' me t P interna 
mento, M. 1 C. (Reg. 1 15 966 de r br é 40 à 
casado, lavrador, residente na cidade de Conq ta tu ) , ja B 

História da doença atual Informa fre desde ciment de « 
generalizada da pele, con tinde r lime e de que é 
nas épocas de frio. Além p 4, no dor I ( à ulce 
que se iniciou hã aproxima mente d I 


. 
ravo tratada m jervent em er 
Trabalho da Clínica Dermatológica e f gra! da F dade de Medicina 
da Universidade da Bah! Cated Prot. Ne nA O 
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e dentro em breve, transformou-se numa úlcera; um médico do local fêz a 
cauterização elétrica da referida úlcera, também sem nenhum resultado, conti- 


nuando a mesma a progredir, até a situação atual 


Antecedentes pessoats Doenças próprias da primeira infância. Nada digno 


de iInterêésse 


Antecedentes familtare Nada digno de registro. O paciente diz não haver 


consanguinidade entre seus pais e avos, não tendo noticias de que « fato ocorra 


es Tem cinco irmãos e vários primos, nenhum déles 


com coutro ascender 


tendo doença igual à sua 


Erame físico geral Faces atípica, tipo morfológico leptossômico, atitude 


Indiferente ativa, estado de nutrição satisfatório 


Aparelhos e sistemas Nenhuma anormalidade ao exame clínico. Tensão 


arterial 12 x 6 


Exame dermatotógico Tóda a pele do paciente se mostra eritematosa, 
êca, espe ida, com acentuação do seu desenho natural e recoberta de escamas 
facilmente destacável de aspect furfuráceo no tórace e na face, e maiores 
lamelare nos membr notadamente na face externa das coxas, pernas e 

tebraço Nas má e pn” espessamento da pele se acentua, dificultando o 
n imento dos ded que assumem aspecto esclerodermiforme, nas plantas e 
palmas atinge ao máximo o espessamento do tegumento, que se apresenta en- 
tão com aspecto ceratodérmic: esta ceratodermia se dispõe, principalmente, 
nas palma ao nível da borda cubital, e nas plantas, na região do calcanhar, 
borda externa « rção anterior do pé Além disso o páacier mostra, ainda, 
d n dire iceração de forma el'ptica, medindo 7 x 5 em 
de bordas nitidas, regular adas, não descoláveis, ligeiramente infiltradas 
e de fundo granuloso, irreguiar m pequenos pontos hemorrágicos e pequenas 
áreas recobertas e secreção purulenta. Ainda disseminadas por tôda a super- 
fície cutânea, principalmente na face posterior do tórace, vêm-se lesões pus- 
tu 18 de sítio folicular, No cour cabeludo as escamas são untuosas, ama- 
reladas e aderentes, formando uma camada compacta que reveste tôda a porção 


pertor da calota craneana 


Muco vis'veis sem alteração 
Gánglios idem 
Fâneros idem 


Discreta hiperidrose palmar 


Erame complementares 

| Rad rafia do tórace normal 

Hemotrama 

a) érie branca 

Leucócitos 10.600 p. mmã3 

Ne ó! 61 (6.466 p. mm3); 

1.166 1 mm3) 

Linfócitos 24 2.544 p mms |; 

Monóci ta 4 124 | 
érie vermelha 

Hemácia 4800 00 p mm3; 


Hemoglobina 14 
Hematócrito 41 
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ente espe granutosa, ora 
LO delesacado ( papila 
que normalment nfilirado 
tos foliculos pilo-sebáceos (queratose pilar) 
niparas. Na camada córnea é sempre fortemente espe 
granutosa Inpertrofrada, o corpo mucoso espe as papila 
dongadas e arregulare ha masor desenvolvimento das glandula 
baces mento cu udorip f ts peri 
inconstante 


PERAPEVTICA E EVOLUCÃO DO CASO 


internado de fevereiro à outubro di 1454 


em qu dteracao do 
tel ido tentada tóda 


419 deste mes 
da nao 


ente andicada 


med 


ando quando muito, ligeira codificados 


tuto de experimentação for tentado 


ultudo 


também, o AG TH 


epiteliormia ubmetido a rocntgentel pol 


mão da alta do paciente, a ulceracão se encontrava 
RESUMO 
ese de hipercerat! ( forme vt 
tud de epite espii celular no dor da direi! 
A b tá diferencia d HI H 
fterencial com à Jetiose lo pont de ist o € t 
O resultad ter « f te referência à 1 erce Lo t rm 
pe r de tentada med té d d 
A H 1 Lit experirie tam be em q quer 
tnd A le ' te t tr m roentegenter 
UMMARY 
[he A res 1 case of “Hyperkerat ht fot genita 
tient wh ja el reinorm deve ed e dorsun 
the rigi hand, the se become nteresting ad rare A he 1 t 
of 1 
me nsideration e made the relatior between the HI( 
the dermat of Kerat 
recebemos d paciente ima cart que fol exada eu rontuár 
qua nformava esta nteiramente rad ja refe da lesá 


O paciente esteve 
erapia tireordiana 
tudo determi 
+ tú 
A H-1-195 
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The disease did not show any sign of improvement to all the classical me- 
dication used, AC.T.H. was tried but also without sucess 
The epitheliomatous lesion was healed by roentgentherapy 
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Comentários -—- 2.º Sessão 


ipenas duas formas 


OC. Bopp Consideramos na poroceratose de 
PI 
cUnicas 


|) à forma 


ca le rita por Mibelli e 


2) a forma minima « tematizada de Freund caract z 1 por 

as aparecimento precoce 

bj) forma isolada nÃo hereditária 

cj daistribuição sistematizada, linear, zoniforme, obedecendo | palmente 
s zonas de distribuiçã do simpático, estudadas por Tinel 

d) morfologia per As lesões são múltiplas, pequenas, superficiai 
de aspecto irregular assemelhando-se ao conjunto de ilhotas de im arqu 
pélage 

“ quadro histopatológico constituído por múltiplas colunas paracerató 
sicas, contráriamente à forma clássica, constituida por ipenas cua colunas 

Consideramos as formas de corneomas com aspectos evolutivos ligado 

a perturbações trófica como foi o cas je Verroti, cujos corneomas se mani 
festaram num membr inferior paralizade 

rt Rabello Comentando a questão das formas mínimas da paraque 
ratose nevóide de Mibel pos baseando em ima experiencia limitada 
que tais formas abrange , pelo me 2 tipos ( le rit por Freund 
congênito, precoce (infantum 1 adolecentium), zoniformeé 
em plena [ace e quase iniversal que recentemente viu em ja Chlr 
erra rma esta bér a ta anck é é alpi 
cadas em eclaboussure ritas agora por Fra eschett;i e Jada 
ohn na lroma Block Je incontinência pigment também pre 
sente histalógicamente 

K lb Azulay Em relação ao trabalho do Prof. Pupo, informa Je sus 
paciente com doença de Meleda, ecra filha de primos irmãos nesse caso 
observou um odor fétid que atribuiu à implantação secundária de leved é 
que melhorou com de permanganato Pergunta ao Prof Pup 
Belliboni se dor fótido está presente nos seus casos 


Resposta dos autores dos trabalhos comentados 


N Heiiboni Respondend em nome do Dr Se es, esclarece que 
lhe forneceu as lâminas sóbre caso citado, as quais poderão ser vistas opor 
tunamente pel colega Diz que o Tr onres refere a existência de coluna 
de paraceratose solnda e coluna paraceratósica em relação com o 
de glândula udoripara Pe onimente, tem opiniÃ idêntica & do Dr sopp: 


porque dois de seus Casos, que figuram na estatística do Dr. Soares, não apre 


sentavam nenhuma relação entre a hiperceratose e o canal excretor sudo 


riparo 

A Pupo Responde ao Prof Azulay, declarando que o odor fétido que 
verificou em seus casos nã tão acentuado é decorrente de hipersecreção: 
sudoral, de odor butiri sto é, tomando os caracteres de osmidrose ou bro- 


midrose, próprias das hiperqueratoses 


3.º Sessão ordinária -—- dia 26-10-54 


1) Vieira Bi pider nodisplasi va 
e) Oswaldo Serra Fratamento do critei 


rucitori 
ode eri 
tematoso benigno) pela associação medicamentosa de Quinacrina, Ni 
cotilamida e Vitamina A 

3) Norberto Belliboni e Luis Baptista Cratamento do er 
matodes pelos antimaláricos de sintese 

4) RD. Azulas Vratamento da tuberculose cutânea. Const 
derações sóbre 33 casos 


TRABALHOS APRESENTADOS E NAO ENTREGUES PARA PUBLICAÇÃO 


5) J. Ramos e Silva Tratamento do lúpus eritematoso pelo 
derivados da cloroquina 

6) Cid F. Lopes Tratamento da leishmaniose tegumentar 
americana pela Lomidine 

7)  Olyntho Orsini, Josephino Aleixo e Tancredo Alves Furtado 

Tratamento da leishmaniose tegumentar americana pela Lomidine 

8) Newton A. Guimarães e Yves Silva Observações sobre a 
tolerância e a eficácia do antimônio metil-glucantime no tratamento 
da leishmaniose 
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Dermato-Sifilógrafos 


) Papilomatose pápulo-reticulada de Gouger: 
dada em 1932 e que enta 3 forma (8) 

1) Punctal dois tipo 

a) Papilomatosa punctata (Gougerot e « ada na 
regiões preferenciais da seborréia e acompanha poroqueratose 
palmo-plantar e pequenas ulceras 

b) Papilomatosa verrucosa (Gougerot, Cl Bonini), cujas 
lesões são mais elevadas, redondas, vermelhos | e se esten 
dem ao pescoço e à fac 

2) Reticular, de aparecimento tardio « troncular 
formando placas reticuladas e confluentes 

3) Numular, com predileção pelo tronco « jp em placa 
numulare 


CITAÇÕES 
Iv Nouvelle Pratique Dermatol 


aris Tome IV, 686 


Idem, idem, p. 688 


3 Lever, W Histopathology of the skin 
1939, 1st Ed 45 


4 Idem, idem and. Ed 1954, pé 
Idem, idem 
Idem, idem F p 
Ormsby and Monteomery so Lea and FPebzger 
“th E., Philadelphia, 1948, p. 732 


Sutton and Sutton Discases of Mosby and Co 
1939, p. 870 


RESUMO 


Trata » paciente portador de lesões verrucóides nas extremidades, pre 
dominand: nas regiões dorsais A história clinica al 1 act + aspect, 
histológico levaram o autor ao diagnóstico de epidermodisplas verruciforme 
embora falte, por enquant im dos caracteres confirmadores pe diagnóstico: 


a degeneração cancerosa ocorrência frequente, porém não obrigatória 


SUMMARY 


The author studies a case of a patient with verriciform lesions 
extremíities, mainly of its rsal regions 

The clinical his localization and histol 
to the d josis of epidermodysplasia verriciformi 
now, one the confirming signs of this diagnos! 

frequent, but not obligatory occurrence 


Endereço do autor: rua Conde de Bonfim t Janeiro) 
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Tratamento do eritematodes (lúpus eritematoso benigno) 
pela associação medicamentosa de Quinacrima, Nicoti- 
lamida e Vitamina À 


Oswaldo Serra 


O emprégo dos derivados anti-maláricos, no tratamento de erite 
matodes, parece ter sido feito, pela primeira vez, em 1940, por Pro 
kotchouk (citado por Sulzberger e Baer 1) e depois por Popoff e Ku 
tinscheff (citado por Cordero 2), em 1943. Todavia, coube a F, Page 
(3), de Londres, em 1951, a divulgação do seu uso em todo o mundo 

Cientes déstes trabalhos, em abril de 1953, iniciamos as nossa 
observações à respeito, mas, desde logo, tivemos a idéia de associar, 
ao cloridrato de quinacrina, medicações que pudessem melhorar e esta 
bilizar os resultados obtidos com o emprégo daquele medicamento 
isoladamente. Assim sendo, associamos a nicotilamida e a vitamina A, 
com o que, acreditamos, poderiamos obter um efeito enérgico e au- 
giliar aos efeitos da quinacrina. A nicotilamida, fator anti-pelagroso 
P.P. pelos efeitos já conhecidos, tem se mostrado benéfica no trata- 
mento de várias dermatoses pruriginosas, nas manifestações cutâneas 
por foto-sensibilização (lucites), ajudando, assim, a proteção da pele 
à luz. Já havia sido empregado no lúpus eritematoso, isoladamente, 
por kocing e W. Kúhnan (4), e Huggiero Nicola (5), com resultados 
que justificaram o seu emprégo por nós. A vitamina A, por que hoje 
se sabe, seguramente, que a carência desta substância, de importâán 
cia vital, produz uma enfermidade de todo o ectoderma e dos tecidos 
originários. Com relação à pele, a ação da vitamina A é por demais 
conhecida de todos nós e a sua ação sóbre a resistência do organismo, 
e, em particular, da pele e das mucosas, é de tal ordem que se pro 
pós a esta substância o nome de vitamina de proteção epitelial 


DOSES EMPREGADAS 


O cloridrato de quinacrina €*), na dose já indicada por 
Page em seu trabalho (5). Iniciamos com 3 comprimidos por dia 


Trabalho realizado na Clínica Dermatológica e Bifilográfica da Faculdade 
Nacitor e Medicina da Universidade do Brasil (Diretor: Prof F E Babe! 
Assistente ja supracitada Clínica Dermatológica « f gráfica 


(*) Empregamos o preparado Quinacrine ja Cla Química Rhodia Brasi 
leira, e, posteriormente, na faita déste, na Atebrina Bayer, produtos que quim 
camente ge rrespondem Index Merck) 
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(3x0 100), na dose total de 300 mg Esta dose não era por m pre 
determinada em um periodo de dias certos, mas pelo | o doent 
Eram mantido UU diario te que pel do de ( 
tra com fort pregnação do medical | carach pela 
coloracãao (amarelidao) que, ez por ou 
conjuntiva e a esclerótica os ulares, sem set | o. éste fal , 
forro Uma tido esl resultado, e pal 2 
prámidos diários (200 mg) e, depoi le so d pa « pri 
da 
4 Hnpreginaç cutanea que Ho Peleriti teoloras X 
tocrômica) ocorre de modo muito variável, entre 5 e 40 dia para 
dar o grau de coloração que julgáavamos otimo e « 
que uma turação organismo pelo med t 
Vivemos casos que se impregnaram « lara » dias « 
outros que levar até 40 di Preferi onselh ent 
o segi te Ju Mas rovell 
assim, us horas limite de maio! idade de lu ( | 
Contudo, recomendar doente evitar qu tu direta 
Aplicamos a nicotilamida (*) na dose de 609 liários, divi 
dida em pri de mg tco ( 1.60), 
a ingestão com os comprimida de q Este 
ento e mantido los | + da 
E: Aplicarmio mina A « elevada | pul 
Marcello Comel (6), sudo diz que, Cu ( dar dose 
à que ultrapassa dezenas, centenas e até milhar , A o supri 
vento fisiológico iprimento e « tremari 
vs cena mude Cu deve er dos ( 
respo o ótimo di Por esta Us 
de diarias tó uprii ento | de UUU 
160.000 unidade liarias), por via oral ou injetável 
Dos total variaram intensamente, de caso 
do col rapid las respostas obtidas 
de 500 comprimidos, « tempos que 
de 1 as mes (50 à 150 dias) 
(40 à comprimidos) 
Vitamina A: por via oral (drágeas), em dos que variaram de 
4 à 6 drágeas por dia, e cuja dos total foram, po! 14 7 de 
a 400 dragea Por via injetável nunca ultrapa Uno ] pe de 
15 empólas, dadas de 3 em 3 di (quando a dese oral era menor 
e boa a toleranci + injeção) e de 7 em 7 dias tquando a dose oral 
foi maior e a tolerância à injeção não foi boa). Em muitos casos só 
usamos a via oral, e, nestes caso a dose foi sempre de 6 drugeas pol 


dia, inicialmente, e depois reduzidas para 4 drágeas diaria 


(e. Empregamos o produto Nicotil-Amida Merck dosado em 20 mg 


por comprimido 


| 
| 
| 
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CONCLUSÕES 
Depoi de mais de L ano de olbsservacóe cuidadosa pode pre 
entar as seguintes conclusões, a que chegamos, embora não tiva 
emos ainda terminado o trabalho mais extenso e con pleto que pr 
tendemos realizal 
Os primeiros resultados foram por nós relatados na reunião da 


Sociedade Brasileira de Dermatologia e Sifilografia de 
de 1953, e os quais, agora, confirmamos plenamente 


de dezembro 


|.) temos a impressão de que os derivado cora 
dos são de melhore resultados que o derivade não corado + IH lu 
Prazos eguintes 

u) impregnação da pele serve de marco orientador sóbre a dos 
de suturação Ja empregada; 

b) a coloração xantocrônica é, a nosso ve wuna das condições 
principais para que o medicamento exerca a sua acão. HH como 


nos Alejandro A. Cordero (2); 


tolerância absoluta, empregando a nossa edi 
mentosa Assim pensamos porque todos os autor relatam 1 ua 
observações, nos múmerosos trabalhos já existent | respeito, todo 
empregando a quinacrina ou a atebrina ou outros derivados antima 


laricos não corados sempre isoladamente (7, 8,9, 10, 11 « 12), que 


quindcritia da as mais variadas mantifestaços foxica HI 
es, semelhantes aquelas do bismuto, do arséênico e de ds de ouro 
Apesar disso, em térmos gerais, julgam boa a tolerância. À associação 


que empregamos nao no deu um o caso dk tutolerância tivemo 


ate um caso de uma paciente, no 5º para o 6º mês de gravidez, que 


fêz uso normal dos medicamentos até 10 ou 15 dia mta do parto, 
quando suspendemos a medicação por termos conseguido regressão 
completa das lesões. Esta paciente teve parto normal e q filho nasceu 


sadio e sem impregnação xântica 


Foi a seguinte a sequência regressiva do iutonia 


tivos ec objetivos da afecção 


aj o primerio sintoma a ceder é o prurido, em média depoi 
de 10 a 20 dias; 

b) em seguida, a hiperestesia, que começa a regredir com o 
prurido mas se prolonga mais, até quasi a regressão total das lesões; 
cj desaparece lentamente o eritema, que se apaga gradualmente, 
tornando-se cada vez mais pálido, e, consequentemente, a sensação di 
calor que alguns doentes acusam ao nível das lesões; 

d) as lesões, mesmo antes da pele adquirir a coloração xanto 
crônica julgada suficiente, começa a se aplanar, desinfiltra-se c a de 
camação aumenta, tornando-se espontânea e fácil; 

e) termina a lesão absolutamente plana, lisa, suave go lacto, 
sem descamação, às vêzes com discreto eritema e hipocromia ou hi 
percromia residual; 


f) tempo de tratamento variável, de acórdo com o tempo 


de evolução da doença de cada paciente. Os casos mais recentes rá 


mamente « sm resultados fin 
(3 


p 

melhores, quase empre sei reliquat ou seque 
em dúvida, muito melhor nos casos novos, reduzindo-s 
meno favoráveis a discreta hipocromia ou huipercromia 
ma sem atrofia intersticial, Os casos antigos, crônicos 
ou mais anos de moléstia, respondem de modo menos favo 


mesmo assim, muito melhor que com todos os mentos 


anteriormente. Notamos que em algun hipo 
cicatricial há, gradativamente, ui! 
to ponto favoravelmente estetica; 


de pecto verrucoso ou de herpes cretas 


demais lesões discótde clássia 
mo modo quelo qual evolui à afecção, 1 
e nítida melhora da área central no ini 


la propaga lentamente até atingir a 
CONSIDERAÇÕES GERAIS 


ti mento do eritematodes, pela 
e que n como medicamento básico a quinacrin 
ado uperiore a tódas as terapêuticas tentadas 
las quais temos também experiência pessoal (bismuto, 
dicilato cloridrato de quinino, pelo método de 
tocoferói cateiferoi estrogenos, estreptomicina, PAS. « 
recentes PH e Cortizone) 


uperioridade de emprego mostras 


o efetiva com resposta rápida; 


tolerância otima, conferindo maio! proteç 


o emprégo dos derivados anti-maláricos, segundo os nume 


mutore publi ento, da, em med de 


ultados muito bons. À nossa associacão fquinacrine 
mcotitarii “ vitamina A) não só se revelou de tolerância muito 


mator, € consequente menoi toxidade, como também de resultados 


muuito superiore pois que tivemos, nas nossas observações, até o mo 
mento da redação deste trabalho e cremos que pela 1.º vez na história 
da terapéutica do eritematodes, ótimos resultados, com 100' de re- 

são clínica, sem recidivas, resultados surpreendentes e superiores 


obtido por todos os autores consultados; 


dj as recidivas, que se sucediam frequentemente, em todos 
umento interiores, e que são ainda frequentes, embora mei 
Ss tratamentos pelos derivados antimaláricos isoladamente, n 
seorrem como nosso esquema ou ainda não ocorreram, mesmo em 


vários casos com mais de um ano de catamnese (Follow-up) e que 
continuamos a acompanhar periódicamente. Só um caso ameaçou 


ecidivar, após 2 ou 3 meses de suspensa a medi 


em virtude dk o dos áculos (recidiva 


mmatizado); 
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eritemalodes 


acreditamo 


hoje 


todes 


com todo 
de 
resultados éste 
qua 
resultado 
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progr 
respo 


eritem 


opinião 


antoctrômica da pele 


Dermat 


ordero, A 


e) todos os autores estão de pleno acôrdo, e nós também, em 
te do éstes produto 
ss autores, que nenhuma outra medi 
de eriterr que reditamos melhor com aa 
ociacão med 
encara obtido ( lo ql O, 
atecs extremament tendenci preci 
não pod deix econhecer, todas que esta peu 
| representa um rande na cura desta | principal 
curar o eritematod: , fuse ente estabele CI trofia 
intersticial, causa de desagradavel e inestel ci fria | ca 
practeristie da 
drevemo pol hora a adianta dei do «ue Cx | ( | , 
ficar associacão medicamentosa preg la Esto tuto 
de que pão havendo ainda um conta perfeito 
logia palogen! ta feccão ua terapeutica o pode 
fund ento ou uma anterpreta poature ente 
RESUMO 
O A apre esulta das M bservacõe 
é pu € ter ato ( Dre 
btend entuada prote à enai 
parentera) ;mbinada elhorar o caráter evolut tre 
tersticial atricial das lesões de HMA que de ti-ma 
corados (ttápo Quinacrine ou rr na 
cão e serve também de marco para a dose ja indi ente ! 
base tensa tambér je esta med ament! f loente 
ma tolerância a tratamento Dos cas observa 
resultados cor cura clinica regre o total d le efeit 
tivas 
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Nº DE 
CASOS 

4 
d caso 
3 caso 
4º caso 
6“ caso 
caso 
Cuso 
99 caso 
Jó cas 
119 caso 
12º caso 
13.9 caso 
14º caso 
15º caso 
18º caso 
17 caso 


TEMPO DE 
EVOLUÇÃO 


DA MOLESTIA 


11148 
ano TO 

meses 
ano 180 « 
150 
ano 120 
anos 120 
anos 90 
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meses 120 
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anos 195 
anos 160 
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fronte) | 
| 
CEFALICA 60 
(dorso do nariz e | 
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(face, orelha, couro 
| cabeludo e braços) 
DISSEMINADA | 
69 
pace, esterno e dorso) 
DISSEMINADA | 
so 
(face, orelha e braços) 


DISSEMINADA 
(face, pescoço e 
ro cabeludo) 


cou 


ESSÃO TEMPO DE 
ESÕESs 
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dias | 1 an 
dia: | am 
dias 
dias 1 a 
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dia 1 a! 
dias | 
dias 6 mese 
dias ano 
dias 10 meses 
dias | ano 
dias | am 
dias | | ano 
dias | 10 meses 
| 
dias | ano 
| 
meses | 
| 90 dias 
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a CEFÁLICA 
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(Conclusão) 


[ratamento do eritematodes pelos antimaláricos 
de sintese 


Norberto Belliboni e Luis Baptista 


I INTRODUÇÃO 
Desde 1952, vimos procurando experimentar novos trata 
mentos para o eritematodes, na tentativa de encontrar ua medicaçãs 
ideal. Inicialmente, utilizamos o BCG. por via oral, em S caso 
de eritematodes disseminado e localizado Embora 
semos os resultados satisfatórios (trabalho não publicado) deun 
doentes não se beneficiaram ou com o tempo recidivaran Passamo 


então, a usar outras medicações 


Cientes dos resultados referidos por Page (1), Cunha e Schiweil 
edson (25%, utilisamos, desde janeiro de 1953, 05 composto imilares à 
à atebrina; entretanto, devido a xantocromia intensa da pele, que desa 
gradava a muitos pacientes, em particular os de sexo feminino, ben 
como à possibilidade de reações tóxicas citadas na literatura (3 4,9,6,4 
8), achamos interessante experimentar o antimalárico branco 
de síntese (9), A falta dêésses produtos, no comércio, retardou a nossa 
experimentação, e, somente em agósto de 1953, recebendo uma partida 
de Aralen (gentilmente cedida pelo Prof. Samuel Pessoa, a fim de 
experimentar a droga na lei hmaniose cutâneco-mucosab, é que pude 
mos efetuar o tratamento do eritematodes com aquéles composto 
Posteriormente, tivemos conhecimento do trabalho de Goldman 
e col. (10), que relatava os resultados em casos de eritematodes ti 


tados com os derivados da cloroquina 


Nossa experiência com os antimaláricos de sintese referes 58 

casos de eritematodes, sóbre um total de 104 casos que passat pela 
Clínica Dermatológica e Siflográfica do Hospital das la | 

a culdade de Medicina da Universidade de São Paulo (Servico do Pro! 
Aguiar Pupo). Dos 38 casos que foram submetidos à referida tei 

péutica, 7 eram de eritematodes disseminado Cum do tipo agudo + 


os demais crônicos) e 31 da forma localizada 


Assistentes extranumerários da Clin Dermatológi 
culdade de Medicina da Universidade de São Pa je | 


- 
- 
Do] 
Pupo) 


Hebrina 
delta-pentilamino 
Qutndacrima 
« 
Metoquina 
butidamino acridina 
dos empregado for de 3 comprimido diarias (0,10 
comprimido), que era reduzida, posteriormente , 100 
vo dia, de acórdo com as melhoras clínicas ou com 
indesejáveis 
Jó ou 20 dias, quando a xantocromia da pele era bem 


Os antimaláricos brancos, que utilizamos, foram 


fralen bifosfato de 
Camoquin diludrato do bicloridrato de 
Zecloroquinoleina, « 
Nivaquina T-quinolein 
Iniciávamos o tratamento com 3 comprimidos diariamente 
mantida durante 3040 dia Quando as melhoras já 
reduziamos para 2 comprimidos : e, finalm 
primido, desde que fósse obtida 
da 
muitos caso for mantida 
clinica, mas com periodos de interrupção durante 
cimento ou não de les cutáneas determinava 


H HA TERIAL DE ESTUDO 


(3 pacientes foi 2 grupos 


omente tratados por antimaláricos; 
2 ubmetidos a outros tratamentos, mai 


O primeiro grupo subdividiu-se em subgrupo 


por antimatarico rancos (10 pacient 


(o pacientes) 

ubgrupo a foram observados, conforme referimo 
dos quais um tratado pelo Aralen, cínco pelo Camoqui 
quina eum comos compostos, atermnadament 


rente tratado pelo den em 6 mes 


saparecimento das lesões cutân persistindo as dor« cular 


eminado crônico) 


Do paciente pelo do 


vcompanhado vo dois melho! am considei 


cutânea e um ve-as branqueadas completam 
tratados pela Nivaquina apen 
disfatório, sem resultados apreciaveis, « 
panhado, finalmente, um caso tratou-se alternadamente 


Nivaquina e Camoquin, com melhoria relativa de ( 


As drogas antfimaláricas coradas, por utilizad fo! 
te 
no 
po 
me 
po 
no 
las, 
antimalárico 
te tre pola 
[Do to tevi 
(cc 
fe 
1 


Em resumo: dos 10 pacientes tratados com ai 
4 não tiveram u mseguimento satisfatório, 2 tin am as lesões cul 
neas “branqueadas”, 2 apresentaram u'a melhoria acentuada do qua 
dro cutâneo, um com melhoras relativas e 2 praticamente inalterados 

Do subgrupo b, um caso foi tratado pela Atebrina; outro, com a 
Metoquina;, e três, pela Quinacrina. O paciente tratado pela Atebrina 
foi acompanhado durante 6 meses, tendo as lesões cutâneas atenuada 
quando apresentou intensa xantocromia da pele. O caso tratado pela 
Metoquina, em 3 meses teve desaparecimento da atividade das les 
Dos 3 pacientes que fizeram uso da Quinacrina, 2 na 
gummento suficiente e restante apresentou involução 
cutâneo Em resumo: dos 5 pacientes tratado o! ss amtimalárico 
amarelos, 2 não puderam ser acompanhados, um 
nuadas e 2 obetiveram a cura clínica 

Os pacientes do 2º grupo, que fizeram outrs 
antimaláricos, foram separados em 2 subgrups 

1) Que fizeram no início tratamento 
mente, apenas antimaláricos 

2) Que associaram antimaláricos a oul 

No subgrupo 1 apresentamos os resultad 
fizeram outros tratamentos anteriores e depoi 
total, 6 tomaram antimaláricos branco 
len €3 pacientes) 

Dos que fizeram uso do Camoquin, po 
tamentos, um permaneceu inalterado após 
um caso (disseminado crônico) teve de inter 
o.“ dia, por intolerância, e o outro teve de 
cutâneas após 5 meses 

Dos três que, após outros tratamento | 
veram desaparecimento total das lesões cutanea 
melhora acentuada em um ano de tratament 
nado crónico) 

De 7 pacientes, que após diversos tratan 
curas pe lo entumalárico amarelos, 3 foram 
dos quais 2 tiveram melhoras relativas (un 
nico) e um com “branqueamento” total da 

Um caso, tratado pela Atebrina, não teve 
e, dos 3 pacientes que tomaram a Metoquina, u 
rápida e cura, e os 2 restantes tiveram melhoria 
lesões 

Os 6 s que completam o subgrupo 1 
amarelos e brancos, sucessivamente, sendo que, d 
com os antimaláricos amarelos, com ulterior 
a tomar compostos brancos, 2 obtiveram a cul 


resultado 


Dos 3 restante que tiveram resultados relati 


los, em dois houve desaparecimento das kh o! 
brancos, enquanto o outro permaneceu inal do 
Dos 4 pacientes do subgrupo 2 que a 


tras me teritematode dissem 
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JADRO 
TRATAMENT 


BOMENTE TRATADOS PELOS ANTIMALÁRICOS 


MALÁRICOS BRANCO NTI-MALAR AMARELOS 


(10 casos) CASOS) 


Melhoria acentuada 
lesões cutâneas 


pitvlerância 


LEGENDA 


tárupo 
8 G Sub-Grupo 
nº do caso L, E Disseminade 


| 
| 
| | 
| 
| 1: ANTI 
| | 
| | 
| 
| | | 
Desaparecimento da | 1 
des cutâneas 33 | 
| 
| | 
Melhoria relativa | 
lesões 1 
2 
(de 
| 
| | 
das | | 
| 
| 
| | 
Falta de seguimento | | 
Piorados 
Inalterados 2 | 
| 
| | 
| | | 
E, 92 | Ed gs 7 
| & - né - | 
| 
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s Derm 


TRATAMENTOS MAIS ANTI-MALÁRICOS 


RATAME 
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2 sa 10 
57 | 
| | 1 15 
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9: 
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com a cortisona, teve as lesões cutâneas muito atenuadas com o uso 
do Cortone na Test do agem associado a Aralen « 
paciente usou Cortone, Nivaquine e BC Go vindo à falecer 23 di 
ape (caso disseminado agudo); um tomou BC G. mais Nivaquina 
com melhora transitória das lesós cutaneas teritematode di el 
nado fi ente tr pa rente (+ eu ente uso pode 
ser feito 

Num balanco geral « caso ide quadro pol di 
eraminação terapéeutica e resultados), utilizamos « imalaricos bran 
em 22 pactente ( amaredo 1 18 Deva NET tar du 
( ( numero pas rente que , dro CI 

epos difera 

| UI cegumento insuficiente em caso doentes col 
ou pouco m Hhorado tu cutana 
decurso do to melhorara ( te | relal 

mente e pu brand la por complete 

Houve « o dk tolerancia 

dos por tempo insul em um mantendo sua besos nalterad 
emntara melhora relativa tiveram ta ve ] 
mas com ulterior recidiva em 4 caso 

Com q octação de outros tratamentos aos antimalárics , 
cos, tratamos 4 paciente dos quais um não teve seguimento, u 
pioram to progre ivamente e Z com melhoras relativa 

HI COMENTÁRIOS 
+ tes peutica do lupus eritematoso disseminado e localizado, ( 


e modificando, quer pela utilização dos antimaláricos, quer pela do 


hbormónico ACTH e cortisona, beneficiando indiscutivelmente ao 
portador da molestia 
O merito de ter introduzido os compostos de acridina no trata 


mento do ertematode cabe aos russo Prokoptehouk (113, Popoff « 
Kutinscheff (12) e Kryvnski (13), experimentação essa repetida post 
niormente por Ottolenghi-Lodigiani (145), por via local, Em 1951, Pag 


(1) empregou à mepacrina no tratamento do eritematode discoide 
desconhecendo porém, os ti ibalhos dos autore cima referido com 
firmando os resultados favoráveis 


Multiplicaram-se as publicações neste sentido, como podemos O 
ervar no quadro nº 2, em que esquematisamos os dados da literatura 
estrangeira sóbre a utilização dos antimaláricos corado no lupa 
eritematoso, salientando que no Brasil a primeira comunicação foi 
feita por Cunha e Seclrweidson (2), na IX Reunião Anual dos Dérmato 
Sifilógrafos Brasileiros, realizada em São Paulo, em 1952 

Em relação aos compostos brancos, quando iniciamo va utili 
zação não tínhamo onhecimento de qualquer publicação a respeito 
entretanto, pouco tempo depois, surgiram trabalhos de Farber e Dri 
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ver (15), de Goldman e col. (10), bem como de Grupper (16), na 
França, demonstrando que a idéia do emprêgo de antimaláricos bran 
cos no tratamento do lúpus eritematoso surgiu simultâncamente em 
diversos centros dermatológicos. Os resultados foram considerados 
bons por Goldman e Grupper (10 e 16), concordando de um modo 
geral com os nossos, enquanto outros autores apresentam conclusões 
variáveis. O esquema n.º 3 nos mostra os resultados alcançados no tra 
tamento do eritematodes pelos derivados da cloroquina 


Não entraremos em considerações sôbre o mecanismo provável, 
pelo qual os compostos antimaláricos atuam benéficamente no lupus 
eritematoso, porque não temos elementos concretos para argumentar, 
excepto a evidência de que existe uma proteção do tegumento contra 
as radiações solares (16,17,18,19) 

Comparando entre si os nossos dados, excluindo os casos em 
que o seguimento foi feito por um tempo insuficiente para se concluir 
da eficácia ou não do medicamento, verificamos a superioridade dos 
compostos brancos em relação aos corados. Assim, os antimaláricos 
cloroquinoleínicos tiveram ação curativa em 9 casos, “branqueando” 
as lesões dos pacientes, ao passo que os derivados acridínicos deter 
minaram a regressão dos elementos cutâneos em 7 doentes, dos quais 
3 recidivaram posteriormente (ocasião em que se instituiu o trata- 


mento com os compostos não corados). 


Para estabelecermos uma comparação, vejamos o esquema se 


guinte 
7 
DERIVADOS DERIVADOS 
RESULTADOS TERAPÊUTICOS DA | DA 
| CLOROQUINOLKIN A | ACRIDIN A 
Regressão das lesões | 9 casos | 7 casos 
| 
Kecidivas | Ú casos | 3 casos 
Melhoras acentuadas 3 casos 0 casos 
(de O à 0%) 
| 
| | 
Melhoras relativas | 1 caso | E casos 
(de 20 à 50%) | | 
| 
| 
| 
Pouco melhorados ou inal 5 casos | O casos 
terados 
| — | 
| 
Piorados | 0 casos O casos 
| 
| | 
Intorelância | 1 caso | 0 casos 


Não foi possível avaliar os resultados terapêuticos de 
por falta de seguimento 
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Lupus erythemat 


Allende M 


matode Minerva 
1953 

53 Rhodes, B. ec oF Treatment chror 
Lupu Erythematosus th quinacrine Califor 1 med ma 1954 

54 Zakor J Chronic discoid pus themat s treat 
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Tratamento da tuberculose cutânea 


Considerações sôbre 33 casos 


R. D. Azulay 


. 

Não se pode discutir o tratamento da tubereulo 
mente o conceito bastante amplo, porém correto, de La 
em 1916. sóbre tuberculose cutânea em contraupost 
de Jadasshon (2), em 1905; éste, só concebia a tuber 
do achado loco morbi de germes vivos, enquanto que 
dém dêsse aspecto, ampliava o censo no sentido de 
tuberculoses cutâneas quadros elínicos condi 
bacilos mortos ou derivados bacilarc agindo ci 
parado por uma primo-infecção 


Ora. esta maneira de encarar o 
mente científica, dificulta, sobremodo, 
rapéuticos. Nessa linha de conduta, 3 são 
abordar: a) o problema da cura espontánea, 

| a existência de formas clínicas inte 

vamos estudar, isoladamente, cada um desses 
estão intimamente relacionados. Entre nó 

ura espontânea da tuberculose coliquativa, pacrente 


curam, por outras razões, não raro apresentam cicatrize 
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nt 


ortante 


comple 


Lo pre 


muito tip 


de tuberculose coliquativaço mesmo pode-se dizer em relacao 


culide papulóide necrotica, que chega mesmo a p 
bida dos doentes; neste último caso, o diagnóstico retro 


to. também, na base das cicatrizes em “saca bos ado 


usada 


mente, nas superfícies extensoras dos cotovelos e joelhos. A 


sobretudo, na patogenta do processo, conforme demon 


em 


Trabalr realizado nas Clínicas Dermato-Sifilográficas da 


ctonal de Medicina di 
dade Fluminense de Medicina (Prof. R. D. Azulay) 

Catedrático na Faculdade Fluminense Medicina, Docente 
dade Nacional de Medicina e Docente-livre Faculdade de € 
da Universidade do Distrito Federal 


das formas clínicas de tuberculose cutânea tem sua 


1896. com a sua idéia genial das tuberculide Dentro di 


Fac 


da Universidade do Brasil (Prof F. + Rabelo» 
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duta é que esposamos, entre a 
EF. EL. Rabello (4), que se segu 


CLASSIFICAÇÃO DAS TUBERCULOSES CUTANEAS 
(1 1947) 


GRUPO Formas hiperérgica em foci 
Jucão lenta e progressiva (“Tuberculoses”): 


Lúpus vulgar (tuberculose luposa) 


Fuberculose coliquativa (inclui as tuberculose nodulares 
Besmer e Wende) 

Tuberculose verrucosa (inclui o fubérculo 
tuberculose fungosa 

Tuberculose ulcerosa (inclui a tuberculose de inoculação) 

forma de transição, anérgica, exanfemática tuberculose miliar 
nguda (tipo peculiar à infância, sempre hematógena, em geral pó 
morbilosa) 


GRUPO H Formas hiperérgicas, exantemálicas, de evolução 
aguda, encurtada, ou crônica entrecortada por surtos agudos (“Tuber- 


culides”) 


Tuberculide liquenóide 


| 
2 Tuberculide papulóide necrótica (“Follelis”) 


Fuberculide ulcerosa (“ulecus cruris” tuberculoso de Jadas 
tolin) 


Tuberculides inominadas (ou intermediárias) 

5 Tuberculides micropapulóides (Acneiforme “Acnitis”, ro 
saciforme, lúpus miliar disseminado, estas últimas aparentemente ana 
lérgicas, fazendo transição para o grupo seguinte) 


GRUPO HH Formas indurativas, profundas, ora hiperérgicas 
ora relativa, ou aparentemente analérgicas (criptoérgicas), ou ana 
lérgicas, eminentemente tórpidas (“Tuberculases atípicas”) 


Tuberculoses indurativas (tipos Bazin e Darier-Roussv) 
Angiolupóide (Brocqg-Pautrier) 
Sarcoidose Boeck-Schaumann (etiologia luberculosa em dis- 


No grupo T, das TUBERCULOSES PROPRIAMENTE DITAS, te- 
mos, como características gerais, a existência de um processo lento 
e progressivo condicionado pela presença constante do M. TUBER 
CULOSIS que, ín-loco, mantém-se em luta permanente com o tecido, 
levando, entretanto, sempre vantagem, excetuando-se os casos de cura 
espontânea, conforme referimos acima, Está claro que, neste grupo, 
os medicamentos preferenciais são aquéles que se dirigem, direta- 
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mente, contra o germe: di-hidro e estreptomicina bidrazida 
nicotínico, ácido para-amino-salicílico e tiosemicarbazone, 
tras drogas mais recentes, ainda em ensaio 


No eErupo as BERCULIDES as caracteristicas 
e patogênicas (exclusivamente hematógenas, hiperergicas, 
ticas de evolução aguda encurtada ou crônica entrecortada ps 
tos agudos) decorrem mais do estado realivo do tecido que 
abruptamente, fremte aos germes vivos ou seus derivados esp 
de modo a formarem-se lesões “suicidas” (lesões auto-destrutivas se 
guidas de cura espontânea), em consequência da destruição rápida 
dos germes, que, consequentemente, não são encontrados nas lesõs 
de uma maneira geral. Apesar da cura espontânea destas, novos surto 
recidivantes dão o sinete déste grupo e são consequente 
saunguinea, poi germes vivos ou mortos ou mesmo sua frações 1 par 
tir de focos à distância, que, em geral, não são evidenciado pelos 
meios semióticos (às vêzes, apenas focos caleificados e inexpressivos, 
clinicamente, mas suficientemente ativos para explicarem e Je 
«ões à distância). Ora, aqui nem sempre a medicação germe-ativa 
pode dar resultados, havendo nec essidade de recorrer aos meios bio 
lógicos capazs de provocar uma modificação do terreno (Gtuberculino 
terapia, vacinação B.C.G., ete.) ou a extinção terapéutica do foco 
ou as duas medidas conjuntamente 


No grupo HI TUBERCULOSES ATÍPICAS 1 patogenia foge 
às regras referidas acima para os dois grupos anteriores; também 
resposta terapéutica é atípica 


terapéut! cu da tuberculose sofreu uma revoluç 
nestes últimos anos; até bem pouco, o dermatoto muito pouco 
tinha a fazer nos casos de tuberculose cutânea 


Essa nova era começou, em 1943, com Charpyv toh, n França, ao 
mostrar a ação benéfica das altas doses de vitamina D2 no trata 
mento do lúpus vulgar essa deformante forma de tuberculose cutã 


nea que constituiu, sempre, um sério problema aos países da Europa, 


sobretudo os do norte, e também, em menor e ja, aos Estados Uni 


dos. Os resultados dessa terapêutica foram realmente brilhante para 
uma época em que nada ou quasi nada se tinha a fazer; o segui 
mento dos doentes mostrou, entretanto, que à re idiva era a regra 
após 2 a 3 anos; foi o que constatamos no contacto recente que ti 
vemos com os especialistas na Dinamarca, Suécia € Alemanha. Em 
geral, as recidivas alcancaram 100% dos casos, agravou-se, ainda, 
a situação, ao ser constatada disseminação bacilar hematógena, a partir 
de focos de lúpus vulgar, sob a ação da vitamina DZ; é que esta vita 
mina não tem nenhuma ação sôbre os germe mas, apena óbre o 
granuloma. Os recentes trabalhos de Stringer (6), Jensen (7) e Lutz 
(8) demonstram que a vitamina D2 age, exclusivamente ôbre o tecido 
no sentido de desorganizar o granuloma tuber ulóide, desinfiltrando as 
lesõe e, pol consequência, levando à regre vo clínica em conse 
quência, os germes, livres dessa clausura tecidual, ou permaneciam 


in loco, para mais tarde fazerem as recidivas por nova excitação 
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tecidual, ou caíam na torrente circulatória, fazendo, assim, uma di 
seminação do processo tuberculoso (4) Não obstante o fracasso t 
tal da vitamina DZ como agente terapéutico per se, cremos que, ju 
tamente pelo seu modo de ação, tem um lugar importante na tei 
péutica da tuberculose cutânea. Senão vejamos: os magistrais tral 
lhos de Sutter (10) e Mackaness e Smith (11) demonstraram que o 
M. tuberculosis, quando no interior de histiócitos, resiste à ação da 
estreptomicina, mesmo em doses 5 vêzes maiores, os germes, assim 
enclausurados no interior dos histiócitos, justificariam, então, as reci 
divas da tuberculose em geral. A combinação dessas duas drogas de 
acção diferente, uma tecidual libertando o germe e outra específica 
atacando o germe, passam a constituir, no nosso entender, o plano 
ideal de tratamento da tuberculose cutânea 


Grande conquista foi, realmente, obtida, em 1945, com a desc: 
berta de substâncias germe-ativa A estreptomicina foi lançada poi 
Waksman (12), nos Estados Unidos; no ano seguinte, Domagk (12), 
na Alemanha, lança o TB1I e Leliman (12), na Suécia, o ácido para 
amino-salicílico. Mais recentemente, ao mesmo tempo, em países di 
ferentes, Estados Unidos, Suiça e Franca, é lancada a hidrazida do 
ácido isonicotínico no tratamento da tuberculose (12). Novas droga 
(eritromicina, outros derivados da hidrazida e do 51) estão sendo 


ensatada 


Com esta breve apreciação podemos dividir os agentes medica 
mentosos da tuberculose em 3 categorias principal | germe-ativas 
(hacteriostáticas e bactericidas), 2 granuloma-resolutivas (vil 
mina D2); 3 dessensibilizantes e imunizant (huberculina ec 


+ 
Achamos que, para certos casos, não se pode desprezar, intetr 


mente. a administração de tuberculina e de 6 


Um outro ponto que julgamos importante é a eliminação de focos 
séticos in loco ou nas vizinhanças ou mesmo à distância, sobretudo 
nos casos de tuberculose cutis coliquativa;, esses processos sélicos 1 
terferem no processo tuberculoso de modo a dificultar à sua cica 
trização, quer espontânea, quer provocada por medicamentos tubér- 
culo-ativos. Aconselhamos, então, um tratamento prévio, com anti 
bióticos, visando a interferência sética, 


Com essa introdução ao assunto passaremos, agora, a estudar q 


NOSSO MATERIAI 


Consta de trinta e três doentes, distribuídos da seguinte maneira 


SEXO coR IDADE 
Masculino 26 Branca 13 Abaixo de 15 anos — 7 
Feminino 7 Parda 12 Acima de 15 anos — 25 

Preta 
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Em relação ao tempo de doença, classificamos os nossos casos 


da seguinte maneira 


Menos de | o 10 
De 1 a 5 anos 14 
Mais de 5 anos 


Sem referência 

Como vemos, em mais de 2/3 dos caso + doenca datava de 
mais de 1 ano, e, em 1/4 dos casos, 
dados reforçam, indiscutivelmente, o valor das atuais 


mesmos, em curto espaço de tempo, não 


a doença estava presente há mais 


de 5 anos; Esse 
drogas, pois, a cura dos 
deixa dúvidas a interpretações outras. 

Conforme referimos acima, as formas clínicas da tuberculose 


cutânea têm expressões patogênicas e evolutivas bem diversas, dal a 


necessidade da apre sentação do nosso material no concernente qu esse 
aspecto. Assim é que temos 
FORMAS CLÍNICAS 
Tuberculose cutis coliquativa 17 
Tuberculose verrucosa 4 
Tuberculose luposa (lúpus vulgar) 2 
Tuberculide papulóide necrotica 
Tuberculose indurativa de Bazin | 
Tuberculose indurativa de Darier-Rousss | 
T. cutis coliq T. pap. necro! + ind. Bazin 3 


T. cutis coliq T. pap. necrol 
To ind. Bazin + T. pap. necrot 


Ressalta, ainda, a necessidade da apresentaç vo dêsse quadro do 
fato da incidência das diferentes formas clínicas ser muito variável, 
de acórdo com a região em estudo, entre nos, há um predomínio 


nítido da tuberculose coliquativa, enquanto que, na matoria dos países 


europeus, principalmente os do norte, essa forma é, relativamente, 
rara e cede lugar ao lúpus vulgar, que, até bem pouco tempo comnsti- 
tuíia um problema serissimo 
Ao analisarmos os efeitos da terapéutica, achamo te interêésse 
fornecer os seguintes dados 
COMPROMETIMENTO DE GUTROS 
Ausência 
Pulmões afetados po 
Conjunt. flictenular 
Infartamento ganglionar (") 
Não investigados 1 
Referimo-nos ipenas infart ento e 
jue nã 1 loente na maioria dos et 
havia com] metiment! ganglionar te 
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Também achamos indispensável fornecer os ELEMENTOS LADO. 


RATORIAIS em que nos baseamos para firmar o nosso diagnóstico 
de tuberculose cutânea 


BASES LABORATORIAIS DO DIAGNÓSTICO 


Presença do M. tuberculosis 15 vêzes 
Histopatologia 
Testes alérgicos 15 aí 


Aquêles que estão habituados ao estudo da tuberculose cutânea 
bem muito bem que, em grande número de casos, o diagnóstic 
não é feito na base do achado bacteriológico (muito falho em certa 
formas de tuberculose cutânea), mas sim nos outros dados sulsi 
diários. Não obstante, obetivemos uma elevada positividade do M. tu 
berculosis, o que foi obtido à custa de inoculação (13 casos); nos 2 


outros casos, o exame direto foi suficiente. Em mais da metade do 


, 


casos o diagnóstico laboratorial bascou-se em Z ou mesmo 3 desses 


rchados, concomitantemente, bacteriológico, histopatológico e alérgico 

4 fim de estudarmos os EFEITOS TERAPÉUTICOS dos diversos 
medicamentos por nós usados, organizamos a tabela anexa, que mo 
tra « correlação 


Pela mesma verifica-se que os medicamentos mais usados foram 


a hidrazida (22 vêzes, com 17 sucessos) e a estreptomicina (10 veze 

com 6 sucessos) Em geral, o insucesso de uma transformou-se em 

sucesso quando a outra foi administrada. Aparentemente os insuci 
os foram numerosos, mas, na realidade, trata-se de rigor excessivo 


da nossa parte na avaliação dos resultados, pois muitos dos “imsu 
cessos” com uma determinada droga devem estar na dependeênci 


mais de insuficiência de dose do que, própriamente, de ineficácia 


Como exemplos interessantes citaremos os seguintes 

a) Caso JORGE Ficha 3.293 Tuberculose 
quativa Ingeriu 11 doses de 15 mg de vitamina D?2 Gtotal de 165 mg), 
de maneira regular, sem que houvesse qualquer alteração no quadr 


clínico. Em consequência, foi instituído o tratamento pela hidrazida 
tem média 300 mg por dia), cuja dose total foi de 15 g; processou-se, 
então, a cicatrização completa das lesões, 

b) MOACYR 5 Ficha 3.125 Tuberculose coliquativa 

com 28.5 de hidrazida, cicatrizaram tódas as lesões, 
uma, que regrediu completamente com 60 g de estreptomicina. E” pos 
sivel que a cicatrização daquela lesão viesse a processar-se com a 
continuação da hidrazida;, entretanto, à vista da cicatrização rapida 
da demai lesões, muito ante do paciente ter atingido a do 
de 28.5 é de hidrazida e da persistência daquela lesão, resolvemos 
mudar de medicação, catalogando o caso como um fracasso rela 
tivo da hidrazida. Um ano após, a cura se mantinha 

c) PAULO A Ficha 3.377 Tuberculose coliquativa 
Cicatrização com 26 g de estreptomicina; um ano depois houve reci 
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diva, que foi curada pela tudrazida todo foi po sivel preci ra dose 
total, por falta de colaboração do paciente). 

d) PEDRO P. 5 Ficha 414 Tuberculose coliquativa 


Foi tratado pela via oral, com 12 doses de 15 mg de vitamina D2, sem 
resultado. A instituição do tratamento pela estreptomicina levou à ci 


catrização completa 


e) LAIDE 6 Ficha 3. 330 Tuberculide papulóide me 
crótica Com a finalidade da dessensibilização especifica foram Tt 
ministrados 14 doses de 100 mg de B.C.G em que houvesse qual 


quer benefício para o quadro clinico; a instituição do tratamento 
pela hidrazida (12 g) levou à cicatrização das lesões; não obstante, 


dois meses depois houve recidiva. A doent abandonou o tratamento 


SEBASTIÃO N Ficha 2.411 Tuberculide papulóide 
necróotica Tratado com sucesso pel estreptomicina houve, 
porém, recidiva 20 mes após aquéle tratamento Foi então tus 
tuído um tratamento misto (estreptomtcina 50 g e hidrazida 
18 2), que produziu nova cura clinica 

E) IRACEMA N. Tuberculide papulóide nmecrótica « 
Tub. ind. de Bazin. Foi feito, em outro serviço, um tratamento misto 
com estreptomicina e hidrazida em doses sui pentes, sem que hou 
vesse quakquer resultado Instituímos, então, o tratamento pelo EB 
CG 48.409 mg), que levou à cura clínica, a qual permanece al 
momento isto e, meses apos 

h) JOÃO Bo Ss Ficha 411 Tuberculose cutis coli 
quativa Tuberculide papulóide necrótica e Tub. ind. de Bazin 
4 vitamina D2 (16 doses de 15 mg) não deu resultado, porém 42 & 
de estreptomicina cicatrizaram tódas a lesões, permanecendo a cul 
até o presente, isto é, 4 anos apo 

1) ORTON D. 5 Ficha 2.616 Tuberculose verrucosa 
Foi obtida a cicatrização com 40 g de estreptomtctna, + meses apo 
entretanto, houve recidiva, a qual foi curada com 2 vu de hidrazida 

GOMES V. P Ficha 189 Tuberculose cutis coliqua 
tiva Tuberculide e Tub. ind. de Bazin Com 530 g de estrepto 


micina houve cicatrização de tódas Lesos 2 mes após houvi 
recidiva sóbre a cicatriz de uma lesão da perna « querda, foi reimi 


ciado o tratamento com a estreptomicina Gmais JO g) obtendo-se a 


cura, que permanece até o presente, to é, 5 anos apo 
k) OSWALDO Ficha 3.412 Tuberculose coltque 
tiva fastituído o tratamento com TO 1475 me por dia, dose tol HJ 


1124 mg), sem resultado. A hidrazida (36 g) produziu a cura ch 


Durante a experiência terapêutica, com ésses 35 caso de tuber 
culose cutânea, tivemos a oportunidade de observar alguns fatos que 
nos pareceram dignos de registro e que referiremo ob o título di 
FATOS INTERESSANTES 
1) HERME F. J Ficha 3.020 Tuberculose coliqua 
tiva da região crural (gânglio-cutanea), datando de 5 mes E inte 


- 
| 
k 
E 
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ressante ressaltar o fato da cicatrização se ter processado com a dose 
infima de 6 4 de hidrazida; 3 meses após houve persistência da cura. 


Poder-se-ia invocar a possibilidade de cura espontânea, o que salx 
mos existir na tuberculose cutis coliquativa, entretanto, inclinamo 
nos mais para a ação específica do medicamento, em virtude da ra 


pidez da cicatrização (apenas 20 dias). 

2) PASSIDÔNIO de O Trata-se de um antigo caso de 
tuberculose pulmonar que, além do mais, apresentava, há 11 anos, 
uma lesão coliquativa do antebraço direito. Há algum tempo vinha 
fazendo o tratamento no Sanatório, com à hidrazida, sem que a lesão 
cutânea apresentasse grandes melhoras, ao ser instituída a biópsia, 
entretanto, a lesão cicatrizou rápidamente, Atribuimos, neste caso, 
à biópsia um papel de excitante responsável pela cura 

3) MOAMOR Po L Tuberculose verrucosa Desejamos 
chamar a atenção para a cicatrização da lesão e a persistência da 
mesma durante 1 ano, com apenas 6 g de hidrazida, o que é, positi 
vamente, uma dose muito pequena 

4) PAULINO S. 1 Ficha 2.473 Trala-se de um caso de 
tuberculose luposa com 3 lesões, duas das quais de tamanho e aspe 
to semelhantes, as quais estavam regredindo, apreciavelmente, pela 
hidrazida; a biópsia de uma delas, seguida de infecção secundária 
provocou a sua cicatrização, enquanto que a outra apresentava 50 
de melhora 

o) Entre os casos curados, há tais de anos, temos 

2de TCC + + Bazin (estreptomicina 12 ge 120 
respectivamente) 

1 de T.V. (roentgenterapia e vit. D2). 

1 de T. Ind. Bazin (tuberculinoterapia). 

6) Em geral, as recidivas se fizeram em prazo menor de 
“nos. 

7) Quanto ao problema da dessensibilização, devemos dizer 
que foi tentada em três oportunidades: 

a) um caso de T. ind. de Bazin, pela tuberculina, com bom 
e permanente resultado; 

b) um caso de T.P.N,, pelo B.€C.G., sem resultado; 

um caso de T.P.N Jazin, com B.C.6G., com bom 
ultado 

Chama-se, entretanto, a atenção para o seguinte fato; o limiar 
da tuberculina-positividade manteve-se, práticamente, o mesmo, ou 
seja 1/100.000 antes e 1/1.000.000 depois da administração do E 
64. O mecanismo de cura explicar-se-ia na base provável do au 
mento da imunidade e não no da diminuição do limiar alérgico 

8) As novas drogas permitiram, realmente, livrar paciei 
tes de seus processos, até então incuráveis, conforme se depreend 
do tempo de doença dos casos por nos estudados (8 caso com tHiail 
de 5 anos de doença, dentre os quais destacamos um com 5h ai 


| com 17 anos, | com 14 anos e | com 9 anos) 
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referida terapéutica, se apresenta clin 
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Comentários -—- 3.º Sessão 
J. Aleizo A propósito do trabalho do Prof. Azul sede-lhe que escla 
reça se fêz um quadro comparativo dos casos portade acilo ta 
então, qual a relação de eficiência da terapéutica com presença do M , 
tacterium Tuberculosis 
A respeito da terapéutica do eritematodes, inconveniente o em 
prégo da Atebrina No tratamento do péntigo foliáceo m a Atebrina, em 
pessoas do sexo femin ocorrem, com frequência, psi brigando o inter 
rmamento déstes doentes em sanatório. 
Orstni Dá eu testemunho quanto a pe 
m ótimo resultado de im caso 
Estendeu ésse tratamento ao pénfigo foliáceo, d « e ao est to 
parentesco do sulfato de quinino com a cloroquir é Ita f Ar 
bons em um casos, não tendo bem tolerado tr 
8. Sampaio Em relação aos trabalhos dos Profs e Rar A 
e dos Drs serra Satista e Belliboni, u sua impressão 1 rda janto 
+ superioridade dos antimaláricos não corados t que é pos el 
ima variedade individual, em relação ao efeito de ui tro medicament! 
C F Lopes Sobre o trabalho do Dr Serra 1 ( pente 
tratados pelos antimadáricos corados por espaço pr nega fe am 
ontrolados por exames hematológicos, dadu a poss le de altera« 1 
fórmula sanguinea, na série vermelha como na branc Dec possu , 
le pénfigo frusto tratado pela Atebrina que tem fest he | 1 
oderada 
Ro N de Miranda Sóbre os trabalhos do tr Í eritematodes 
pelos antimaláricos, lembra que, na Clínica Dermatol | ersitá | 
Paraná, em princípios de 1952, começou a ser estuda o t + , a 
livulgação de seus resultados parece ter ido o ' tral F bri tro 
sôbre o tema, trabalho ésse intitulado “Tratamento do Eritematode pe Ate 
brina te mutoria dos Dr o Cunha « J Schwei apresenta à IX 
Reunião Anual dos Dermato-Sifilógrafos Brasileirc em 
bro le 1952 
N N. da Silva Pergunta ao Dr Azulay se n nt à tua e 
itânea, nos casos em que identificou o mycobac ri iber fez 
lamento e determinação da sensibilidade à estreptomi zid 
talvez al se possa encontrar a explicação na fal ter h 
le slguns casos que seriam os resistente 
( Cunha Comentando os trabalhos aprese 
Ramos e Silva, sóbre o tratamento do lúpus eritem « ent 
corados, lembra o trabalho de sua autoria « Dr efe elo 
Prof K Miranda 
O aludido trabalho foi apresentado, em setembr 1 d € 
niões mensais da Seção do Paraná, da 5 B.D 5 pe Í f Mi 
randa na IX Reunião A ma) dos Dermato-Sifilógraf! ent ea 
lizada em São Paulo ôóbre o mesmo traball efe elo 
tado Prof. R. Miranda em vários serviços de pa eu , tou 
em dezembro daquele ar 
Refere, aínda, como modesta colaboraça T | 
signes professóres que nos casos estudados bt 
timos resultados com a Atebrina na jose de le 
30 sobretudo em im deles que ainda hoje pe 
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RD À lay Agradece as referências feitas pelo Prof Ramos e Silva 
Relativamente à indagação do Dr. N. N. da Silva z que não pode ' + 
o moment precisar normas para o tratamento das várias formas clínica 
tuberculose cutânea; de qualquer maneira, para as tuberculoses propriamente À 
ditas, índica as drogas bacilo-ativas 

Quant T Dr Josefino Alves, informa que inda não fêz a estatisti« 
de cura 4 casos, com ou sem bacilos, antes do tratament 

Em relacão ao comentário do Dr Belliboni, larece que é mul dit 
tirar conclusões quant a mecanismo da terapêutica pelo BCG apenas 
cita o fato de que no seu caso, tratado com sucesso pelo BCG não houve 
baixa de alergia (antes, era positivo até 1/100 000, e, depois, até 11 000 0001 
o mecar mo de cura, neste caso, deve ter sido por um aument ja imunidade 
e não pela xa la alergia 

N Beilid + er tido oportuni le hecer tr 
Dr Cunha e Schweildsor apresentado na IX Reuniã A 1d d Der t 
Sifilógrafos e testemunha que re te f 
nacional sôbre « prég te antimaláricos amar no erite 

Esclarece slguns pont cita que, em fever e 19 teve O 
de conversar em Belo Horizonte, com o Im o Costa bre 1 nt , 
de usar o Aralen no lúpus eritematoso Por falta êsse | lut f comérei 
somente teve oportunidade de iniciar essa terapeutica er 
cebeu do Prof. Samuel Pessoa um pequeno estoqg ] lroga le 
rimentá-la na leishmaniose. Declara já haver pul Fólha 
Biológica, de janeiro de 1 o primeiro de eus “ tratad pol 
ricos brancos 

Em relação aos comentários sôbre a ef « que 1 pare 
ligada estritamente & dessensibilização, fi 1 que r é br | er 
baixa da sensibilidade tuberculinica A experiência e tamento f 

3aptista mostra que geralmente há melhora ] 
dendo, porém, haver cura sem da se de tua A 
os trabalhos de A le Assis e Rosenberg mostrar que há f 
imunidade e alergia le modo que se pode exf ra 1 ' 
certos casos pelo refórço de imunidade ( e verif 
índice tuberculnic 

Conseguiu os melhores resultados com « tuber 
pápulo-necróticas com hiperergia, enquanto e ca le erita À tu 
rado de Bazin teve recidivas 

Em um ca de BPazin, com resultado + hante tista Becl ' 
Alavon houve ima dessensibilização evidente 

rr go da Glucantime pela via « 
facilita a profilaxia d n ent 
art O medicament! pela via muscular em ' é 
mentando, assim, a possibilidade da duração d irtralgias 

Orsimt Felicita o Prof Newton pela o « 
celente comunicação sôbre o tratamento à leishmar é 

Acha 1€ Os produtos Glucantime end e 
muscular ho ótimos « levem continuar é ensa é ta 
resultados animadores proporcionados por ami 

N 8 Sampaio Em relação ao trabalho do Prof Newton € Le firma 
o valor da Glucantime no tratamento da leishmaniose tegument! roga “ 
segundo informa, vem sendo usada, rotineiramente, por trave 
Clinica Dermatológica de São Paulo (Serv do Prof. Agu | 
C F. Lopes Sobre o trabalho do Prof. Newton 

| que Oo aspes to epi temiológic o das observoçõe é ntere ante p 

se tratar de foco recente ou próximo do local onde 1 f fe 


va Çoes 


ZA XI Anua he Dermato-Sifilógraf Era 
que tem! le observação pos-tratament A nc ou mer 
reduzide 
o que prefere a Lomidine, por não ser um antimoniai, « 
4 que os casos observados são recente le lemos cutâneas apena 
m exceção em que eram cutâneo-mucosa lai Té pequer 
murgem para avaliar eu efeito nas lesões mucosas 
Miranda Informa que na Dermatológica Universitária 
do Paraná, há cérca de dois ano várias dezenas de caso te hr , « egu 
menta em ser p, tratados pela Glucantime endovenos cor bor resultad 
tima tolerância, observande inda, casos de recidiva 


- 
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4.º Sessão ordinária —- dia 27-10-54 


1) Fancredo Alves Furtado Fratamento das micos super 
ficiais pelo Nvystatin, um novo antibiótico 

2) Tancredo Alves Furtado Fratamento da hiperpigmen 
tação melânica pelo éter monobenzílico da hidroquinona (Benoquin) 

3) Josephino Aleixo Caso de cromomicose tratado pelo ester 


metílico de nitro-furfural com desaparecimento das les 

4) Armin Bernhard Ação da pomada de acetato de hidro 
cortisona em algumas dermatoses 

5)  Olvntho Orsini Ação de Mercuro-cromo, Metafen e Mertio 


lato sóbre o Aspergillus” e outros fungos 


6) Mario Rutowitsch Tratamento do vitiligo pelo Ammi 
Majus (Lin.) 
7) Armin Niemeveir Novos rumos da terapéutica na dermato 


logia corretiva ou estética 
8) J. de Aguiar Pupo e Roberto Farina Cirurgia dermato 
lógica. Possibilidades da cirurgia plástica e reparadora no tratamento 


das dermatoses 
TRABALHOS APRESENTADOS | NÃO ENVIADOS PARA PLHLICAC AO 


9) Josephino Aleixo Relação da permeabilidade capilar com 
a terapéutica interna do pénfigo foliáceo 

Olvyntho Orsini À ortoterapia na dermatite perioral dos 
nevropata 

114 Oftyntho Orsini Injeções esclerosantes de cloreto de sódio 


no tratamento das varizes 
12) Olyntho Orsini Tratamento do vitiligo pela meladinina 


4 

4 
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Tratamento das micoses superficiais pelo Nystatin, 
um novo antibiótico 


Tancredo Alves Furtado 


Em 1950, Hazen e Brown (1) isolaram do solo de | Count 
em Virgínia, Estados Unidos, um actinomiceto do cl 
ces, quando procuravam pesquisar agentes antimicoóf! A 
deste actinomiceto produziam dois amtibiótic | 
rosos fungos patogênicos, conforme aquél mutores da 
experiências “in vitro” e em camondongos (2). Uma de tâi 
cias foi a princípio denominada “Fungicidin" e depo 
por Ssrown e cols, (3) 

O Nvstatin (") está sendo presentemente empregad pel 
oral e tópica, no tratamento de micos iperficia e | fund ( 


vários centros dermatológicos 
INVESTIGAÇÃO CLINICA 


O “Nvstatin”, derivado de culturas de Streptomimcs noursel 


é empregado sob a forma de unguento, contendo 5.000 lades pol 
grama (1 unidade equivale à menor quantidade poi le 1 da 
cultura que inibe completamente o crescimento do fung 
Empregamos este antibiótico em doente de 
ciais, sendo 2 do Ambulatório da Clínica Dermatológi da | , 4 
de Medicina da Universidade de Minas Gerai (Su co do Prof. O 
Orsini) e 6 da clínica particular, assim distribuida ; tinea 
pedis, 1 com tinea corporis, 1 com erosio interd Lali 
1 com tinea capitis, 1 com eritrasma e 1 com pitvria 
Os diagnósticos dos 6 primeiros casos foram comprovad pele 
y exames micológicos direto e cultural e dos casos de eril + | 
riasis versicolo! pelo exame microscópico direto 
Docente-livre Assistente voluntário da y 
culdade de Medicina da Univer lade Mina er f 
to Orsinij e Assistente da Santa Casa de Be H 


J. Aleixo 
(*) Fornecido por E R. Squibb & Sor 


= 
sons 
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O tratamento foi ambulatório e os doentes foram instruídos a fa- 


zer 3 aplicaçoé do antibiótico diariamente e a voltar à 
consulta semanalmente, exceto urgisse qualquer manifestação de 
intolerância medicamentosa 


RESULTADOS 


Os resultados foral tisfatóorim nos 3 casos de tinea pedis, dos 


quais 2 eram causados pelo Trichophiton rubrum e | pelo Trichophy 


ton mentagrophute O tempo necessário para a cura foi de 17 a 25 
dia 

Em 1 caso de tinea corporis por Microsporum canis houve desa 
parecimento das lesões cutâneas em dias. 

Um caso de erosio interdigitalis blastomicética, em que isolamo 


a Candida albican foi curado em 41 di 


Em 1 caso de linea capitis e tinea corporis, em um mesmo pa- 
crente causada pelo Microsporum canis, Oo Ny tatim não deu resul- 
tado Ao iniciarmos o tratamento, a criança apresentava apenas 2 pe- 


que: res de cia € algumas le cire inadas na face Apesar 


do uso continuado do antibiótico, nova p! cas surgiram no couro ca 
beludo e após 2 semanas de tratamento verificamos que se in talara 
um quadro típico de ki on de Celsu + erupcao da face regrediu, 
mas ao fim de 60 dias persistiam ainda as manifestações do couro ca 


beludo 


Um caso de eriti 1 depoil de 21 dias de tratamento, apresen 
tou melhoras apreciáveis, mas, sendo as Jeso muito extensa e im 
| 
pacientando-se o doente, interrompemos à terapeutica 


Um paciente, com lesões de pityriasis versicolor na face e pes 


coco, após 2 semanas de tratamento estava livre das más ulas. Houve 
recidiva em poucos dias, seguida de nova regressão, com 30 dias de 
uso da medicacão « 2) 

Não observamos o menor sinal de irritação local, tendo ido ex 
celente qa tolerância ao medicamento 

Todos os doentes, com exceção de um tobservação n 7), foram 
control o término do trafaumel to durante tt periodo de sa 
IO mese Durante éste período, não foi registrado um caso siquer 


de recidiva 


Limitamos-nos, nesta breve comunicação preliminar, a fazer um 
relato objetivo do que nos foi dado observar com o emprégo do Nvsta 
tin no tratamento de algumas micoses superficiais, sem procurar estabe 
lecer comparaçõe outros agentes anti-micoticos € em uvancar 
conelusos definitiva ôóbre sua eficácia. Estas só serão possiveis 
quando forem avaliados os resultado obtidos nos diversos centros 
dermatológicos onde o antibiótico está sendo investigado (Cv. fig. 3 


| 4 4 | 
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versicolor There was a failure in one patient with associated tinea corporis 

and tinea capit which developped kerion Celsi, in spite of « ntinuous appli 
catior f the jrug No sign of local irritation was observerd during the se ) 
of the 1 tir 


á Hazen, | Br Two antif ga ger 
tinor t 112 
4 f coete Pr - pe |] 
3, Brown, R. Hazen, | L and M A 
niecte t+ |] € f nd (a 
albican Science 117 :609,1953 
lerêc autor: rua Grão Mogol, 11% H 


REFERENCIAS 


Tratamento da hiperpigmentação melânica pelo éter 


monobenzílico da hidroquinona (Benoquin) 


Tancredo Alves Furtado 


Em 1930, Oliver e cols (1) relataram a ocorrência de des 
pigmentação em trabalhadores que usavam luvas de borracha como 
proteção em várias indústrias. Ficou demonstrado que esta leu 
codermia profissional era devida a uma substância antioxidante 
conhecida como “Agerite Alba” e que se compõe de éter mono 
benzílico da hidroquinona, contendo, como impureza o él di 
benzílico da hidroquinona e o cloreto de benzila (2) 


Spencer (3, 4), Bernstein e Sachs (5) e Botvinick (6) rela 
taram, nos anos seguintes, novos casos de lJeucodermia em opera 


rios de várias indústrias nas quais a borracha ecra empregada 


Estas observações de ordem clínica constituíram o ponto de 
partida para os novos estudos sóbre a inibição da pigmentogênes 
de grande alcance pratico, do ponto vista cosmetico 
dado o grande número de dermatoses que se acompanham dk 
aumento da pigmentação melânica, 


As pesquisas sôbre a melanogênese, entre as quai e desta 


cam as de Lerner e Filzpatrick e seus cols. (7, 8,9 e 10), apoiada 
em acurados estudos de citoquímica, representam uma da pras 
belas conquistas da moderna dermatologia, Ela deram origem q 
apresentação de um novo mecanismo de formação da melanin 

O amino-ácido-incolor-tirosina, pela ação catalítica do enzima ti 
rosinase, é oxidado para melanina, O enzina tirosinase está pr 
sente nas plantas, nos animais marinhos, nos insetos e e! certo 
tecidos dos mamíferos, inclusive na pele humana. Este enzii 

existe ligado aos mitocôndrios das células e necessita de cobre 
para a sua atividade, Por outro lado, êle exerce, sob certas condi 
ções, a atividade de dopa-oxidase, de tal modo que uma distinção 


entre dopa-oxidase e tirosinase é impossível, o que levou Lerner 


Docente-Livre e Assistente voluntário da Clínica Dermatológica da | 
dade de Medicina da Universidade de Minas ( 
Orsini) Assistente da Santa Casa de Belo-Horizonte (Servi« j Prot! 


Aleixo) 


Gerais (Catedrático Prof 
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e cols (7) a sugerir a denominação única de tirosinase A 
dopa atua também como catalizador na oxidação enzimática da 
tirosina, acelerando a sua transpormação para melanina, 


TIROSINA SE + COBRE 


L 
/ 
DOPA — —* PRODUTOS —- —— — MELANINA 
LENTO RAPIDO INTERM 


Denton, Lerner e Fitzpatrick (11) fizeram uma revisão dos 
diferente inibidor: da formação da melanina ec concluiram que 
os derivado para-hidroxifenílicos io os mail eficaze Estas 

ubstâncias jo à hidroquinona, o éter monobenzílico da hidro 
quinona e o para hidroxipropiofenona uas respectiva formu 


las químicas mostram a sua semelhança de estrutura 


Hidroquinona c Ha p-h droxipropiofenong 


/ 


r monobengzilico 


da hidroquinona 


Denton e cols. (11) realizaram, com estes composto estudos 
“in vitro”, em animais de experiência e no homem. A hidroqui 
nona e o para-hidroxipropiofenona inibem a primeira reação da 
melanogênese, impedindo a oxidação enzimática da tirosina para 
dopa. Podem atuar também como agentes redutores, mantendo a 
melanina no estado reduzido, quando é mais clara do que no 
estado oxidado. Não se conseguiu determinar o modo de ação 
do éter monobenzílico da hidroquinona. São sugeridas as seguin- 
tes hipóteses: 1.º) conversão na pele para hidroquinona, que inibe 
a transformação da tirosina para dopa; 2.º) ação redutora sôbre 
a melanina, Dos 3 compostos, o éter monobenzílico da hidroqui- 
nona mostrou-se o mais eficaz, mas há grandes variações indivi 
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Caso de cromomicose tratado pelo éster metílico de 


mtro-furfural com desaparecimento das lesões 


Josephino Aleixo 


A terapêutica da cromomicose, quando possível, restringe-se, na 
prática, à exerese das lesões, método preferível ao da electrocoagula 
ção, tão empregado nas dermatoses vegetantes e verrucosas 

Entretanto, certas formas de cromomicose, como sejam a sifilóide 
a psoriasiforme e a tuberculóide, da classificação Pardo Castelló (1), 
não se prestam a éste processo terapêutico 

A dermatose estende-se mais no sentido da superfície e as eflores 
cências cutâneas são planas, ao contrário do que seria esperado em 
uma dermatomicose, conhecida também como dermatite verrucosa 
A terapêutica inclina-se, pois, para o emprégo de medicamentos 
capazes de destruir as lesões por ação cáustica ou redutora. Até agora 
não se tem obtido êxitos compensadores com est recursos 
Outro processo terapéutico seria o uso de substância 


comi po 
der fungicida, ou como tais consideradas, Tal é 


o caso do todo empre 
gado localmente em várias dermatomicoses 

O éster metílico do nitro-furfural foi utilizado por Robinson « 
seus colaboradores (2), no tratamento das tinhas do couro cabeludo, 
micoses pouco sensíveis à terapéutica iodada 

Partindo déste fato, isto é, da resistência da cromomicose à aphi 
cação do iodo, julgamos útil tentar a mesma terapéutica empregada 
pelos autores americanos nas micoses do couro cabeludo 

Em verdade, não existiam outras razões para unir a cromomi 
cose ao grupo das epidermomicoses do couro cabeludo. São micoses 
com localização preferencial diversa, fungos responsávi diferente 
umas lesando os pélos e outra a própria pele 


COMENTÁRIOS 
Quando iniciamos esta terapéutica experimental, já previamo 


que a duração seria relativamente longa na hipótese da mécose ser 
influenciada pelo nitro-furfural 


Docente da Clínica Dermatológica e Sifilográfica da + 
da Universidade de Minas Gerais (Prof, Olyntho Orsir 


| 
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Nos casos de tinha microscopórica, tratados por Robinson, « 
prazo mais curto foi de quatro meses. O de maior duração fot dk 
13 meses, demonstrando a resistência dos fungos a ação do nitro 
furfural, ou, talvez, as dificuldades de sua aplicação no couro calx 
tudo 

tobinson teve 13 insucessos em 83 crianças medicadas peio mitro 
furfural 

4 diluição empregada foi de 1% e achamos necessário aume! 
a concentração com o intuito de diminuir o tempo de tratamento 

Atualmente iniciamos o emprêégo da tintura de nitro-furfural a 
1% em um caso de cromomicose, forma verrucosa, com duas final: 
dades: observar se esta forma é também sensível a este agente fung 
cida e se o veiculo aumenta a sua eficiência 

4 duracão do tratamento da nossa doente foi de dez mes 
durante os quais houve pequenas interrupções motivadas pela falta 
do produto 

A paciente não acusou dores, assim como não houve reação na 


dermatose e na pele circunjacente provocada pelo nitro-furfural 


Atualmente, nas áreas da dermatose desaparecida notamos cica 
trizes atróficas com superfície Juzidia 
Aproveitamos a oportunidade para agradecer ao Dr. Hans Ro 
etger, diretor médico da Sociedade Industrial Farmacéutica, a oferta 
de nitro-furfural, fabricado pelo Laboratório Eaton, com o nome de 
Furaspor 
OBSERVAÇÃO 


Antônia P. M., brasileira, parda, solteira, lavradora, residente em Urucuia 
em São Romão, internada da Enfermaria do Prof. Orsini, em 22-B-1952 


Antecedentes familiares não possu! parente portador de dermatose 

Antecedentes pessoais além das moléstias próprias da infância, informa 
que ainda não foi menstruada 

Exame apresenta, no têrço inferior da face externa do pé esquerda uma 
lesá epetante com halo eritematos 

Na parte inferior, nota-se uma área já cicatrizada 

Notam-se cicatrizes atróficas com aspecto lembrando o das pr adas pela 
leishmaniose nas seguintes regiões: dorso do pé esquerd face externa da perna 


direita, face externa do joelho direito e do segmento superior da perna dit- 


reita 


Esta descrição clínica fot feita pela interna Zorma Sette Torres em 
28-8-1952 

A tura 1 820, com material colhido em 29, fot positiva para Hormo- 
1 Pedros 

O exame histo-patológ nº 16.841, do Departamento de A to! Pat 

d Casa fol feito em 10-94-1953 « m tra ntiamatori 

crônhk sem curacterísticas histológica je especificidade Não foram en 
trade protozoários nem fungos patogênicos 

A reacção de Montenegr foi negativa 

Em junho de 1953 tom er rregados pelo Prof. Olyntho Orsini de orien- 
tar tratamen! da paciente 

Nessa data notamos o recrudescimento das lesões, principaimente na perna 


d.reita 
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Iníciamos, então, o tratamento com éster metili de 


seguinte fórmula (Furaspor) 


Ácido esteárico 
Álcool metílico 
Ester monoesteárico do polioxietileno sorbit 


Ester monoesteárico do poltetileno sorbitol 


Gliccl propllênico 
Ester metílico do nitro-furtural 


Agua 


Tódas as semanas faz'amos, durante 24 horas, uma apl 


arrancamento da parte superfi dermatose 


drapo, a fim de produzir o 
A aplicação do esparadrapo permitia alcançar as partes mai 


ofundas da 
lesão, onde a pomada fungicida não tinha ainda penetrad: 
empregado anteriormente, de maneira 
jesões de cromomicose 


Com ésse método isolada, não tl- 
nseguido o desaparecimento total das 


nhamos co 
a penetração do agente fungicida 


agora facilitava muito 
SUMARIO 


O autor empregou o éster metílico do nitro-furfural a 1 em um 
de crcmomicose localizada nas pernas 


desaparecimento das lesões com aplicações diárias, durante dez 


Obteve « 
meses 
Acredita que 


tratamento 


em concentração maior, será po sível diminuir o tempo de 


SUMMARY 

The Author employed a 1: preparation of the metylic ether of nitro- 
furfural in a case of chromomycosis localised 
After 10 months of daily use of this treatment 


on the legs 
the lestons disappeared 


completely 
The Author belleves that the use of à 
shorten the time of treatment 


more concentrated preparation will 
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As ao da pomada de acetato dk hidrocortisona 


em algumas dermatoses 


A. Bernhard 


Não obstant eficácia obsei Ti ( ( 
com o emprégo do acetato de cortisol pol 11 ente a 
êste hormônio não demonstrou atividade tis! | lo empre 
ido em pomadas para uso dermatologico 


A obtencaãao do acetato de tudrocortisona, « treta 


os estudos nesse sentido. De acórdo com os hi 
publicado desde 1952, a pom idas ou creme aqua 
mônio constituem, realmente, uma diosa aqu UI 
dermatológica, principalmente na dermatoses p | 
ainda nao terem sido observado efeito ecundal 
ibsorcão percutanea de substancia, tambem + 
nenhum caso de sensibilização ti por contals 
Há cérca de doi mes | 
com uma pomada de acetato de hidrocortisona | e 2.3 Corte! 
ointment, gentilmente fornecido por! Che Upjol Comi 
cuja e é constituída por Janolina, vaseti 
branca, e na qual esta incorpo! do o acetato de | 
(ee to F), na proporção de IO mg e 241 | 
respeci imente 
Dispondo de pequena quantidade de materi 
até o presente, apena CM gu las 
cluida 
pac rent postruçõoes da aplic + pomi d 
dé obtenção de melhora objetiva « ubjetiva, pa | ( 
aplicá-la somente vêzes do dia, e, apos regre o complel | 
nos casos em que isso ocorria, ainda continuava a aplicada | va 
dia. durante cérca de 1 semana 4 maior parte dos p ent T 
inicialmente, a pomada a Dos até obter melhora ont do de 
pois com a pomada a 1%. Em dermatoses extensas ou generatiz | 
usamos a medicação somente numa zona cairem ta fim de 1 
der avaliar a ação da mesma Em alguns casos tambe empregan 
idrocor! efe 


“slacebo” (bas da somada, sem etato de | 


“ 


prencia na lesós da região contra late | quar de afé presen 
lesóc 
No quadro 1 expomos os dados relativos aos 16 casos observado 
com o resultado obtido 
COMENTÁRIOS 
Conforme se verifica, pelo quadro I, em 12 casos (75%) houve 


resposta favorável ao tratamento, em 2 não houve modificação, e em 
2 houve piora das lesõe Nos casos favoráveis, o primeiro sinal de 
melhora, experimentado pelos pacientes, era a diminuição ou o desa 


sarecimento do prurido, o que quas: sempre rameira 


“4 horas de tratamento. Seguia-se, paulatinamente, a regre o do erite 
ma e da vesículas, bem como o desaparecimento de escamas ou 
crosta quando existiam Não observamos O efeito ecundários 
que podem ocorrer quando a cortisona ou a hidrocortisona vo adn 


trada por outra vias 


Nos 2 casos em que houve piora (n te 5), tratava-se de derma 
tites de contato de caráter muito agudo, com intenso edema e até le 
ves bolhosas, néle tanto a pomada como o “placebo” provocaram 
forte sensação de ardência, com exacerbação das lesões, obrigando 


a interrupção dessa terapéutica, Acreditamos que essa intolerância 
nao tenha sido devida ao acetato de hidrocortisona, mas ao veículo 
gorduroso da pomada, ou, então, a uma sensibilização prévia a um 
dos componentes da base desta. Nos casos n.'s 1,2,3 e 6 as manife 


tuções regrediram e não reapareceram após a suspensão da pomada 


Nos casos n 12, 13, 15 à sintomatologia reapareceu após a inter 
rupção do tratamento, sendo que no caso nº 12 (prurido anal) o 
prurido já voltou a manifestar-se 24 horas após a interrupção. O 
casos n 8, 9, 10 e 11 continuam empregando a pomada, com regri 


o completa da sintomatologia, nos 3 últimos, e parcial, até o mo 
mento, no causo n 


CONCLUSÕES 


Punto quanto o permite nosso pequeno número de observações, 


acreditamos que o acetato de hidrocortisona, em pomada, é de grande 
utilidade nas dermatos pruriginosas, agudas ou crônica 


Apesar de considerarmos suficientes as concentraços | de 2.5 
Mi e provável que com concentrações maiore de 5% ou 10 


e obtenham efeitos mais rápidos 


Nos casos agudos, o excipiente gorduroso pareceu-nos o respon 
avel pela intolerância verificada Achamos que êsse tipo de exci 
prente deva ser empregado apenas em lesões crônicas, as, 
mosas ou liquenificadas, enquanto que, para lesó agudas, talvez 
eja preterivel um excipiente não gorduroso 


À par da sua inocuidade, à pomada de acetato de hidrocortisona 


tem qa vantagem de não manchar e de ser inodora 
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Como inconveniente, cit ( vcurta duracão de ( efeit 
ufecoos de evolucãao como o pru do | del 

pica onde obriga o uso permanent da po! 
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o obtido pelo crente ( ( | | | ( | 

proporei 
MO 
16 | é f é ta? e 1 
12 ca hou tisfatór é 9 é f | 
berp pie e1 e pénfik f eo e é! é te 
p real receu | ra te f tr 
cré , eta! é de 
derr pru Ê 4 
Y 
( ed f herpes pe , f á 
ed te ta 
f ed pr bic é ent f 
the The bé that + á f gr 
other the f 
BIBLIA 
é M e Witte H 
gberger M Wit H ( ( H 
( p ] À tate time er ' 
151 1604 
lzberger, M Witte H th o H 
N me! H Frentment f ecm e « ent 
Derr ' M pt bh Pal) 
5 Robinsor ( Local e of 1 cot é 
nary report Jol Hopkir 17-149 
6 Kile H | « 
Med | 419: 1097-1098 
ointment Arch Der pt 6» 
Alexander M M he e effect f ros 
scetate ointment Or Pr tu Der 21 25, 
in eczema f infant nd re Ca Me. A 902 


| Hurtig, A: - 
terad Med 15 17-39 

Witten, V H, Amlet, A. B izberger, B e De Sanct A. G 
Hvdrocortisone ointment ín the treatment of infantile eczer A J. Disea 
of Childre 87: 2908-304 


e, B 
do 
re | | | 
| 
e Presse Mi raio, 
o | | 
Hóp | | 
terone-21-acet 
| 


XI Reuni De 

Med 
tes 
14 
tolof 
15 
16 
respoi 


| 


uro-cromo, M. tal 


perglus ( 


Clyntho Orsini 


Me 


Ho 


tunco 


ato 


cão a 1% mata, em E minuto, o Back 
] ( | te H 
mero te D ra trul 
Hoje é d usada por tóda parte, em 
tj ( 
| 
| 
( | 


| 
d 4 
+ 
= 
2 


Dermat 


Em todos os casos o fungo foi identificado 


Alves Furtado como sendo o Ispergíllus sj 
No entanto a semeadura em meio dá Sabouraud 
Mertiolato a 1:1.000 não se desenvolveu 
À prova foi também realizada com Microsporon lanosum e Micros 


poron felineum com Metafen, não descer endo éss 


Estamos continuando ésses estudos 


etlucidacãao 


CITAÇOI 
Cooperativa Farmaceéut 
Traitement des derm 


) tratamento 
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Tratamento do vitiligo pelo Ammi Majus (Lin.) 


Mário Rutowitsch 


Dado o interésse despertado, ultimamente, 
comércio, de um produto contendo os princi 
Majus (A.M.), resolvemos trazer a esta Reunião 
observações, baseados na experimentação 


Os primeiro trabalhos, sobre o 
sultantes de uma observação secular, 
camponeses daquele pais, das sementes 
espécie de salsa), para o tamento 
século 

Em 1947, Fahmv e Abou Shady 


Fuad, no Cairo, isolaram duas sub 


funcia ( 
furocomarinas, chegando mesmo a determinar 
fiaram, porem, a parte das observações clinh 


E. Hefnaqui e Abdul Malek (3) 


A primeira referência que ven óbre 
comunicação feita por Sekla (5), em 1951, onde ch 
tóxicos, obtidos com o infuso da própria planta 
haver sintomas de intoxicação, quando se usa o € 
binação dos dois alcalóides), fato este que, comu 
corresponde à realidade da observação expert 
municação posterior, de 1952, em uma “Carta 
Archives of Dermatologyv & Svphilology (6) 
assunto 

Na Europa, a vantagem do emprége 
damente compreendida por Sidi, que 
Mme. B. Gavardin (7), apresentava, na 
tologia, os primeiros resultados, aliás mu 
prégo. Também, em seu “Preci 
um excelente apanhado geral sobre « unto, 

o] apo ção bos 


uperior à das radiações ultra-violeta 


q 
4 
pelo | camento, no E 
do Ammi 
resultado de nossas 
unto parti do ku 
to é, do uso, que fan 
de 1 pi tu 
| e 2), da Universidade de 
tulima proxima iu 
sua dose tóxica co 
te produto foi 
Ha os efeth 
ma firma não 
ctruto puro 
( C1 
em outra « 
urgida nos 
clarece melhor o 
camento foi ral 
anos de Di 
do Cu cl 
odo porem 
mesmo O que 
Chefe , Servic te Clínica Derr H pit 
er re o Estad Janeir 


dada bilidade de grandes e desagradabilhi rea 
como mesmo verificou e assinalou, num artigo posterio! 
Sidi e Mme. B. Gavardin (9) chegam mesmo a prevemr o cor 
po médico, em geral, sóbre as possibilidades, bastante frequentes, das 
Jucites eritémato-bolhosa consecutivas ao emprêégo intempestivo do 
edicamento 
Em 1953, encontramos um artigo de Lebeuf (10), contendo um 
resumo, bastante inter ante, sóbre os diversos métodos de tratamento, 
dos no vitiligo, e no qual faz uma referência so A M em entrar 
Ainda em 1953, Lerner e col (11) demonstraram que ção tera 
tica déste medicamento é devida ao seu conteúdo em ammidin, 
isto é uma substância próxima da rantotozina (Gambém denominada 


metoripsorarem); aliás, desde há muito tempo que se co hece o efeito 
oto-sensibilizador desta substância, Afirmam os autores que nao e co 
mhecido o modo de acão do S-metoxipsorarem, mas acreditam que o 
raios ultra-violeta facam a conversão déste derivados, em outra ul 

táâncias midi iva ou que os dois fatóres atuem sinergicamente de 


vodo a conduzir a um aumento de produção da melanina 


Goldsehmith e Heller (12) acreditam que esta ubstâncias pos 
uam uma acão inibidora sóbre o grupo sulfidrila (SH), desempe 


nhando, as um papel puramente local e não endócrino. Aliás, Van 


Seott, Rothman e Creene (13), que vêm estudando o conteúdo sulfi 
drílico da pele, confirmam a ação inibidora déstes compostos “in vivo” 
dada a inibicão do sistema tirozina-tirozinase, à custa do extrato aquo 
o da epiderme humana, que possui aquéles agrupamentos, concluem, 
então, que, nos melanoblastos humanos, a melanina só pode ser formada 
pela inibição déste mesmo fator Assim, procuram explicar o esti 
muto inflamatório que à pigru ntacão (raios ultra-violetas, rato 
calor e doencas inflamatórias da pele), o qual agiria por oxidação ou 


destruicão do grupo inibidor SH 


bo PRODUTO USADO Inicialmente, usamos o produto origi 


nário do Egito, depois da França, e, finalmente, o nacional, Quer um, 


quer outros, apresentam as mesmas fórmulas e formas farmaceuticas 
O produto apresentado no comércio é um extrato de A.M., cons 
tituído de dois principio a xantotoxina tammoidin), de formula 


ecaimperatorina tammidin), de formula « aqu J 
e encontra sob duas forma comprimidos, contendo 7.9 mg de xan 
totoxina e 2.5 mg de imperatorina, e solução alcoólica, contendo 10 


me de xantotorina e > mg de imperatorina 


ESQUEMA DE TRATAMENTO Dado um feliz acaso, que permi 
tiu, a alguns de nossos doentes, adquirir uma quantidade regular do 
produto originário do Egito (Memphis Chemical Labt do Cairo) 


iniciamos, em novembro de 1952, as primeiras observações com este 
produto, seguindo dois esquemas de tratamento 

a) via oral, exclusivamente, « 

tratamento conjugado Coral e local) 


Mais tarde, em virtude de alguns resultados poucos disfatório 


resolvemos seguir um novo esquema, em determinados ci 
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Derma! 


chamaremos » misto, isto é, o tratamento conjugado 
mente local), associado ao tratamento hormoterápico 
como veremos depois 

O esquema de tratamento oral, dado ; ções que fizemos, 
deverá obedecer aos seguintes princípios, em 1 possibilidade de 
Feaçõoes mais ou violentas, que pode bsoluta 
incontrolávei 

Aconselhamo tratamento 
sivamente, por um espaço de tempo nunca inferior a 10 
mo a de que, procedendo assim, umentarei 
tência da pele as possiveis reações, 


cações lopicas, com 0s devidos cuidados 


Os comprimidos serão dados no meio da prime 
manhã e/ou divididos em duas doses, uma 4 pan] 
meio do almõco, do seguinte modo: 1 comprimido pe 
5 dias; 2 comprimidos por dia, durante 5 dia por dia, durante 
outros 5 dias; e, finsdmente, 4 por dia, completar 21 
canso de 1 seman: recomecar a medicação na dose de 
mido no | dia, 2 2.º dia, 3 no 3.º dia « 
até completa: TETE tratamento 
( seguido, iminterruptam te. com um des 

completa ( urja alguma manif 
devera er diminuída te um minimo 

caso, ou, se rio, suspender a medicas 

As local da otucãao 
com a soluc diluída a 14 ou a du 
pelo menos, 1 semana. Se não houver nenhuma all pode 
entao, aumentar concentracão do medicam 
4, e, finalmente solucão original, medida 
eritema vai decrescendo 

h! sa diariamente 
de acórdo mpre parte 
comendando-s me que evite a expost vo d 
poderá redundar ei queimadur Sidi (14) 
seus tfrabalii aos banho de ol, m pleta 
mente, o seu to, aconselhando mesmo sos pacrenh lavem 
e protejam as placa de vitiligo com um creme antiacti egando 


ao ponto de aconselhar a sua internação, no inter do ti es 
ade 


Do que nos tem sido dado observar, não 


para êsse rigorismo, contudo aconselharmo 
tecaão es irradiações solares e as font 


pre rente (Olbservacão 


uso do cérca di 
ainda, embora de , no bem mais discreto 


indensas teriten tema intradérmico pronunciado 


generalizado) que rigam 


trabaihe inform 
la em Pari 
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empre a maxima prio 

de calor (fogões) 

vel apre entando 

reacos cutunea 
prurido 
passar os dias dentro de cassa ds 
( Va que + nve à, m Prot 

eu pont e vista 1 respeito « 1 nº 


nao se expor à lumino idade exterior; outra LO teve 
reacoós rotent teritema, edema e bólhas), por tei dido de ca e 
ido para o 6 trabalho panhando apenas um pouco de tur te o 
percurso, mesmo, procurando protegs odo 


po 
Daí aconselharmos que todos os cuidados e precanç pou- 


co a fim de evitarrma os possíveis acidente variava e um caso 


DAS IRRADIACÕES Acreditamos que as m ( le gi 


de do! pelo Ho entido de acelera 1 Te] em 
da Obysei vo 0.º 16, à qual já nos referimo presenta no momento 
ancio de repigmentação 

Não concordamos com o conceito, emitido por dive ( OTES, 
de «que irradiacos olare sejam preferivei ultra 
roleta dada a grande variação apresentada pela rá de um 
dia para outro , diferenca encontradas na diva , estacos do 
mo e, principalmente, pela impossibilidade de um contróle absoluto 
por part do doente, em suas exposiços O SO] 

Com o repieimentas O e proc 
regular, embora + pouco tenta, com vantage presental 
, perigo de uma reação fora de controle 

Sidi, que é, dentre todos os autores, o que mia tel tedicado 
tencão go assunto. realizou diversos testes « ( ficou aqui 
do A M quando recentemente, parecs ( | 
parcial aos raios UN sssim, quando se faz o teste, em de ponto 
de uma pele normal, na qual se tenha passado recentemente olu 
cão em um ponto e em outro não, verifica-se que o eritema teva & 
1 4 minutos para reir na pele onde haja a solução, do | o que 
na pele sem a solução ele já é observado no fim de Lasm uto 
demonstrando, a mm, que solução protege parcialment pel 
tardando imento do eritema, ape do | balho poecto 
gráficos de Burckhardte Kúnzli (15) terem demo ado que camada 
da córnea umedecida e ma penetr pel raio | aqui 
e 41 do 14 

esta disto econselhamo o emprego da te | hora 
da aplicaçoes do pois assim ha term e para 
ela penetre na pele e possa exercer a va Fole talizadora 
quando da apli do V 

trabalho experimentar vem demonstrand que o compl 

ento de onda ótimo deve estar situado entre 2099 A e 4077 A 

O eritema obtido, com uma me na fonte, ( HF ente de 
indivíduo para outro, de um local para outro le 4 
raça para ouli 

Na pratica tao Tr e po ivel elecel pus 
contudo sconselhamos qui eja iniciada a apl lose 


XI Re tão Anual pberr é 
para « | 
migimas, no máximo 10 à do segundos e à uma di | poT 
= 
4 


pele 
comu 

di | e cem peq rea | 
de pole entando gradual 
até um 1 | minul 

tament e traduze po du ordei de 1 es! ( | , ( 

48 hora es da solu 
bilidade vol, do grau de dik | 
exposição as Este | 
o decurso d tratamento, e deve Cr « 
nal protiissol 

Nos casos em que ha for de 


HH | o! forma 

claro ou grelado, per't cutar 
quer no centr 
queadi este pontill confiuindo 
cada vei me bord 
talmente 

Outras veze té em um mesmo paciente , 
tro tipo de repigmentação, isto dgur 
pecto mosqueado, « quanto que outra presen epi 


mais util. embora lenta, e uniforme Pr 


n 11 e 15); | pao 4 
como tambem est cum 
4H 
cident | seral, ol 
tes, se | por cefateira 
do nauscoso, Vo tonteira nervos! ( 
ficamo na rente da Observação Dal 
ate entuo, qu Wolf bora com , el 
, turco esta rá tl | 
febre 140 úria transitóri o qua 
DA REPIGMENTAÇÃO repi entação se eral, de 
7) Atualmente estar s ensalande intamente cof! Antor 1 
e nov tr le queimador manua te mm fria, ef pa 
lho, com trca de 10 er e diâmetro. fica em contat : à pele, « 
restritas te acórd con liâmetr: es| 
tem pe muit curte à segundos 


4 
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tóda a placa, a qual perde a sua tonalidade leitosa, tornando-se ligeil- 
ramente eritematosa. Gradualmente, esta coloração rosada val pa 
do por diversas gradações de côr, do mari marelado, muito 
claro e de aspecto quase uniforme, ao marron-claro, e, finalmente 
marron-escuro (hiperpigmentação) 

A repigmentação obtida mostra-se sempre mais escura do que 
da pele normal cireunvizinha, ma com a suspensão das aplicaçõe 
local coloracão tende a normalizar-se, não se observando, posterio! 
te grande diferenca entre a pele tratada | 

A pele circunvizinha deverá ser protegida conti es drradiações, 

i + fim de se evitar a hipercromia periférica, o que faz acentu inda 
tras o contraste entre as Jeso 


« 


e consegue com ouso de uma | 


vo alcoólica ou de u creme coi 
tendo ácido para-aminobenzóico a 5 ou à 10%, ou col + solução 
quosa de sulfato de quinina a 2% 

Devemo dinda, chamar a atenção dos pacient para o fato de 
que, no início da plicacções de U.V., muitas regióc que ainda sé 
mostram e aparentemente sem lesões vitiliginosa irão, quando 
escurecerem, apresenta-la o que dará ao doente a impre vo de que 
com o tratamento, estão gindo novas lesõe 

Pal fato, na realidade, foi observado por nós, nas pacient da 
Olbservacões n fell ma com a continuacão do tratamento, tudo 
e normalizou 

OBSERVAÇOI CLINICAS 
] MAXO le 5 anos, brasileira, brança. Consulta em 25-58-1955 
Ha mese começararr , srgir sem causa aparente mancha hipo e 
rômica polilobada je diversos tamanhos, variando entre ct à 5 
le liâmetro, cercada de sm halo hipercrômico, de 2 milimetr: e lar 
Eur e Jocalizadas né rr xilar nferior D e no mento Há 2 emana apa 
receram 1 18 lesões emelhantes, localizada na 3º falange do 2 quiro 
tatido 
Iniciou-se o tratament nesta época, com Interme ! juntamente com 
de Uhlmanr (e cia de bergamota e radiaçõe teta 
bite to-se algumas melhora com início de repigmentaçã € teterminadas 
plas 
Em 16-11-53, quar conseguiu os primeiros vidros da olucção e dos 
mprimidos de Ammi Madjus iniciou esta medicação « acórdo cor o 
« quema dad anteriormente e cérca de 2 dias após já bser ivar 
ima nceleração no processo de repigmentação, a qual surgiu l a forma 
perifolicular parecende marchar progressivamente para , ra Infeliz 
mente porém, em virtude de ima operação de urgência 1 pacientezinha foi 
obrigada a uspender o tratamento e a se afastar posteriormente o] 
Apesar d o, aconselhamos que seguisse logo que possivel 1 pre f , 
feita a respeit comprimidos e da solução, seguid le al 
rosmente controladas de bant s de sol 
Er 16 de j ho pi revimos a paciente e const e as lesões 
ja presenta 1€ nteiramente repigmenta 
Atumaimente da face já se apresentar nte mente ma 
zada rermanece embora muito discreta 2 


tati 
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M B de 35 anos, brasileir bra te ( 12-54 
Este paciente já havia estado em tratamento « | 1 
quando apresentava uma lesão acrômica, ow 1, 
imetro e localizada na região tenar Féiz, entã 
medina e essência de bergamota e raios U.% bte 
Em dezembro Pp voltou & consulta apresenta eta P 
hipocrômica no mesmo local onde havia existids 
lesões, de tamanhos e formas variáveis localizada f é 
todos os dedos, junto às matrizes ungueni 
Seguiu rigorosamente o tratamento « AM nes 
que qualquer alteração tivesse side bse 
selhá-lo a que continuasse ent 
3.0) le 29 anos, brasileira ( 
Esta paciente também esteve er tratameé 
em 1M&8 e em 1950, devido a lesõ acr 
rente, e que datavam, quando da primeira + ita 
bas as vêz seguiu o tratamento clássi« e Inte é H Í 
associada à essência de bergamota e a rai O y 
das lesões 
Em dezembro de 1953, compareceu novament é 
uma extensa lesão acrômica arredondada com 
junto às comissuhas labiais duas lesões maiores, , 
de diâmetro localizadas no mento, e diversa 
matrizes ungueais de todos os quirodátilos 
Iniciou o tratamento em 29-12-55, em UM « é ( 
a lesão da nuca apresentava um inicio de 
se foi continuando até o desapareciment mplet 1 efe , 
O tratamento foi suspenso durante « me le mar e al r fa 
do medicamento 
Reiniciado o mesmo com o pr nai 
tpoca foram observadas melhoras acent ] 
lablais e do mento, embora muito lenta mot , pel 1 
Intermedina 
A paciente ainda se encontra em tratamento é present 
momento bastante melhorada Queixou-se de pir é e 4 
primidos diários, motivo pelo qual estã tomand 1 
4.4) A de JO anos branca meira H 
4 ano após feridas contusas nos elh b 
arredondadas, com cêrca de 10 cm de tiâmetro pouco del 
semelhante acrômicas de bordas hiperpigmentada f , ' f 
regiões maleolares interna e externa de sm “ 
pé D 
Informou-nos que havia tomado te é 
Intermedina 
Em 9 de janeiro, iniciou o tratamento, apresentande 
cação de UV extensa lesão bolhosa no ( 
já apresentava, nesse oc al, um início de repigmenta« ( A er 
tuando constantemente Trinta dias depois lesõs eli 
tavam repigmentação perifolicular a qual foi conf U 
e cobr lo quase que 4/5 da lesão 
A paciente acusou pirose náusemn 
midos, send obrigada a diminui-la par ente of! 


prim ri 


: 
ER 
4 
— 


e! epigme fe 
rót repre prontamente trat ent 
ora 
tr leir ' 14 
f f | | 
] 
: pai ' 
bracs 
| tr ner nrese ' f 
“ 
( 
re 
A 
« 
era é 
e 
te ( f eu 1 
ba é 2 f 
te f tem er 11 + f ( 
le t liz ca | « me re é 
fori ariáve liz na 1 anteri de tror or 
1 
ent en napps mas nada mais foi obtid pe pt te 1 
ent pá meses seu nicht 
nert 
. . 


atingindo, 


As 
p 
aplicaçõe 


acões eritémato-e 


le tratamento 


anos brasileir 


nos 


brasileir 

de idade 
elho 1 
torr 


correr 


apreser tou 


apresenta vi 


lesões começaram 


agiu violentamente, 


ão de ratos U W 
1 paciente teve uma queirr 


indireta do dia era & 
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5 M A de 44 brasileira branca casada 14 
Doente há vários anos apresenta he es 
manhos, HE práticamente, quase todo o tegumento cutáne 

Iniciou o tratament! abril da rente faz 

los r te le 2 me é 
pres le repizmenta qual + nt te 
o de pare completl 4 mest À outr de « 
traram tambem imíicio le repigmentaça perif f , | esta 
nou nada mais fol conseguid: após « mese tratament 

Esta paciente teve de susper ter posteriormente o é primi 

em virtude de acusar cefaléia, nervosismo e taqu 

“4 de 56 anos brasileire ca ( 22-4-1954 
Há 2 ar grandes lesõs scrômica ligo mente eritei | 
na face na região inguinal D e na bLólsa escrotal 

Ini o tratament esentou los de ps ede 

1a) edeu 48 hora as plicações tos es Co! 
precauções por vêzes tinha reações + é 
gava a suspender as por alguns dias 

Apesar destas re nã ot 
melhora, após 3 meses HH 

10 YH de 2 branca, casada Consulta: 
ente presentando há 3 dunas extensas lesões 
dondada com cérca de 4 em te diâmetro ne blade nte 
estendend para o ment outras ore na ( f 

A pe la inter dade tratamento fe por 
modifi objetiva pá mes de me 

11 de 21 am brar casada ( SA 
A present! desde os 4 an lesõe ( f to! 

reria external tad tel é na 
perr das quais mais vimive 

tt surgiram no mesm 

com e diâmetr: na lesh do dorm pé 
eguiu rapidamente repigmentação Vinte é 
repigmentaçã er tôda , fi é 
re se 4/5 das mesm 4 

Ne ocasiã paciente abandonou tamento é 
noticia 1a 

L 1 je 48 anos, brasileira, branca 
Doente há 7 anos, generalizado, quam 
emocional 

Esta paciente re O ida a 1 
pós a pr eira aplica To e distá 1, com 1 = 
segundos (como teste) adur ez Era A 
ples exposição & luz NSEEERaNiamanHiaaaaaaaant ente para provocar-lhe edema 
dérmi gener zade 


b jes pré V ria A á 
exp fomo f ndo 4 ma re ept 
conse chegar a 4 minut« de ção, & 
Ber 1 onsequer Lia 
da face f tel; é 
jerar berr ao tratamento mesr já não podem 
pt 1 juai permanece nalter 
L B e ar brasiletr brar ( 
“ e bôlsa « rot 
tratament* já presentava 20 dias epoi 
ima da lesõe mão D, | 
tura m formar bolhosa 
( 40 dias de tratament! 
epigmentação rr cent! 1 pa que 
ent 
' bai trafament f 
, RO e 21 f br Lleira branca casada. « 
] elha tas res er | perna apos | 
Frinta eps es jo o tratament apre 
pigrmentas« A paciente le inte 
qual aconselhamo Liadermina, com fim de evitar o ressecar 
Imar o prurido ( que foi conseguido 
Atunimente “ tram em franca 
fe eu tratamer 
V K je 4 brasileira brar 1. casa 
Ha 10 mese apo , le prepar par 
iva er todo corpo, dad a sa profissão (atriz', come 
pare mento de mancha hipocrón acróômicas 
Vo tratament cor ex ( ( prin 
Hoje já observamo d epi entas qua , 
+ | e maneira ber ntuada 
. 
M 8 je 42 anos, brasileira, branca, vitiva Consul 
HA 12 qa primetr mancha acrôómic na p 
rE e m quir t Pou depois, outra lesões fi 
liversa parte atingind práticamente 34 part 
o 4 jesta paciente « nteressante, por se tratar da pacter 
reagid 1 tratament A pó a 1+* aplicação dos raios 
uma bólha cal da mesma Quinze dia após 
da 1Çã jue estava endo diluída a 1/5, em virtude 
edema intenso e prurido violentissimo Aconselhamos que fize 
Lusiv dos comprimidos « e resguardasse da luz do dia Mesr 
crente que tem to regularmente 1 consulta fora cont 
1 apresentar eritema! matosas 


ta 
6-19454 
er 
est 
1-6-1954 
rai 
o 
[re , 
la pele 
na 1 


14-58-1954 


14-58-1954 
observa 

pes 
d nte 

proc 
- 
rgindo 
fe tj- 

Eu 
que mais 

WU VW (tes 
, suspense 
jo eritema 

€ + ex 
1 
ntinua 

1 

creta 


rp 
à 
4 repigmet! na es t re berta € 
f he irem 
CONCLA'SO! 
esteja ge de é 1 represe 


esultad: nã constante pare 
vitiligo recente 1 idade de pacientes (4 he 
A ese da extrer tades principalmer pe 
re be 
3 Acre tamos qué 1808 f 
evera et intada a Intermedina Ca btenl ta 
ntr de perio te 3 m 
proficu 
que ra Ole de me 4 
Er enhum le nossos doentes f 
Kuinea na me ca 
m alter 
RESUMO 
A pó te ver leraçõe t efi 
entes a empri AM sutor propõe tré 
1 1 oral excl imente conjugade oral 
ment! cor igade ma Intermedina text! t tol hit 
Crata ' seguida la questá la 
fe € faz referi ' idente pa 
Je processar 1 repigrme 
Termina apresentando 16 observações , é f 
e me er pe alter 5 
SUMMARY 
the sbject and point? out! lifferent tes treat f f b 
the psorader (ral therapy omni trema mt 
with 1 | applicatior é Oral and 1 treat pl Int é 
He further liscu the ntage VI he ref 
ference t the possible te reanctior the e tat 
Fina he present 1 of 1 
were mpr ed and red 
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Novos rumos da terapêutica na dermatologia corretiva 
ou estética 


Armin Niemeyer 


Únicamente o médico possui as atribuiçõe científicas nas 


tético da pel 


para poder aconselhar sobre o cuidado « 

E' preciso tirar essa parte da dermatologia, agora chamada de 
“dermatologia corretiva”, dos institutos de beleza, que fazei erda 
deiros tratamento dk Fespot abilidade médica com electro 
lise, eletrocoagulação, eli E a culpa é, em parte, de nós mesmo do 
médicos dermatologistas, que consideramos abaixo de nossa digi idade 


cuidar de tão important etor da dermatologia 
No | tado Unido tóda « 4 questao de cuidado da pe le, 
pélo upérfiuos, queda dk cabelos, et ( do nstitu 
tos de beleza e dos chamados “técnicos” leigo Em 1948, tive, com 
ne da rety 


Samuel Peck, de Nova York, então Presid 


( tica na 


Pr ofesso! 


of Investigative Dermatologv”, uma longa palestra sobre o unto, 
endo êle também de opinião que se torna necessaria uma campáai ha 
destinada a fazer com que aquela importante parte da dermatologia 
passe para O dermatologistas Felizmente no tem 
havido uma salutar reacão e estão sendo publicados inúmeros tral 
lhos de grandes nomes da dermatologia sobre a correça de triza 
de acne, mancha ardas, calos, ete., isto é, de diversos peque 
da pele 
Mas « part de no especial dade tel f po 
te há pouco (3 ( vienens cl Val AF 
“cnsmética” (designação antipática, por lembrar o ético d 
barba) e os frances falavam em “estética médica 
Sidi instituiu, recentemente, a denominação to! 
corretiva”, o que féz no ensejo da publicação, « 1952, do seu pré 
Eu proporia a designação de “dei natologia estetica Ma ter 
tologia corretiva” parece que já se firmou 
à dermatologia estética ou corretiva €, poi ramo da estéti 
édica, assim como a cirurgia estética tambe ch 
rtante tentro 


tica ou plástica é uma « pecialidade imp 
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e está em estreita relação com a dermatologia corretiva, que muitas 
vêzes dela não pode prescindir 

Vou passar rápidamente em revista, em ordem alfabética, e muito 
por alto, as últimas aquisições da dermatologia corretiva, e as que 
podem ser executadas por qualquer dermatólogo em seu consultório, 
ACNE 

Além de ser índice de profunda perturbação metabólica e hor 
monal, o acne é uma das afecções mais antiestéticas que atrapalha a 
juventude, tirandolhe o prazer e a alegria da via, e provocando re- 
calques e, às vêzes, graves lesões do sistema nervoso 

O Prof. F. 1 Jecker, de Los Angeles, publicou, no ano passado, 
nos “Archives”, um trabalho de revisão dos métodos existentes para 


o efetivo tratamento do acne, trabalho êsse do qual apareceram resu 


mos em quase tódas as revistas médicas e dermatológica 


E clássico que, na base do acne e como o seu precursor, esta 
a seborréia, ou pelo menos o terreno seborréico. Pessoalmente, estou 
convencido de que para o aparecimento do acne tem grande influén 
cia a “congestão central da face”, designação que escolhi para caras 
terizar a estase venosa passiva da zona do nariz e das partes adja 
centes da face. Esse fator pode ter origem emocional ou ser causado 
por excesso de preocupações, podendo, porém, ser também origi 
nado por uma congestão passiva dos órgãos da bacia, fenômeno ésse 
de que nunca deixa de haver reflexo na face. Este último fato é agora 
reconhecido por vários autores modernos 


Confessemos que a etiologia verdadeira do acne ainda não está 


bem estabelecida eborréia, perturbações hormonais, infecção pelo 


bacilo do acne, infecções secundárias com o estafilococo e outros, | 
tor alérgico, possíveis relações com a imunologia à tuberculose, fer 
mentações digestivas, perburbações hepáticas, congestão dos órgãos 
genitais, influência emocional, eli 

As dúvidas que temos a respeito do assunto dificultam o trata- 
mento eficaz do acne, que é fácil, as vêzes, e, às vêzes, horrivelmente 
dificil, Entretanto, os progressos da terapéutica, nos ultimos anos, 
foram grandes e decisivos, principalmente quanto à hbormoterapia 
As propostas novas são tantas que nem siquer poderemos citá-las aqui, 
numa revisão geral e sintética 

As pomadas são geralmente mal suportadas. Um dos últimos pro 
gressos € o tratamento local de Frankel, de Munich, que propõe tocar 


as espinhas várias voz ao dia, com triclorometileno, dal resultando 
a redução das eflorescências nascentes. Os americanos usam, como 
profilático, os cremes levemente fenicados, como o “Noczema” 
Atualmente, a radioterapia está sendo menos usada nas grande 
clínicas, por causa de seus perigos, mas ainda tem os seus defenso 


(Andrew, Mac Kee, nos Estados Unidos, e Belot, na França). Deve 
ser reservada para os casos ultra-resistentes. A ultravioleta está aba 
donada, mas alguns aplicam a “Sun-Lamp R.S.”, várias vêzes mai 


fort que a luz solar 


to-Sifil Brasile 
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Entre os antibióticos, são afivos, nas formas ciísticas e 


4 aureomicina, a terramicina, a tetraciclina, e, mais recentemente, qu 


neomicina 
Entre as vitaminas a vitamina E sintética, na dos de 100 mg por 
tem dado resultados apreciáveis nos acnes h 


dia, durante 3 semana 
vitamina A intética tem dado 


gados perturbacos menstruais. É a 
aleuns resultados nos casos em que a hiperceratose é muito acen 
tuad tceomedones) 


Cltimamente, introduziu-se na terapéutica o “su |” de neve car- 
bônica com pó de enxofre, ativo contra a espinhas em evolução e as 


cicatrizes residual 


CICATRIZES DE ACNI 


e neve carbônica, bastante eficaz apitou 


cões de neve carbônica, feitas sob pressao, com a ponta fina do crio 


de Lortat-Jacob, dão resultados admiráveis 


Alguns grandes especialistas estão usando a br 
bras com papel de lixa Mas estas aplicaços necessitam de 
to kilo isto é, de tecnica tóda especial 

n clínicas norte-americanas, também o tratamento de 


DBercklev, que consiste em esfregar ácido fênico liquido com Igoduo 


bastonete, seguido imediatamente de aplicação de alcool! 


montado nu 


a 42º, o que provoca frote exfoliação da pele, melhorando a 
manchas eritemalosas Tre iduals tão desgraciosas e persistentes 
Este tratamento pode er repetido apo |5 dia Placas de pigmenta 
cão, que porventura apareçam como consequência déste tratamento, 
nao vo duradoura desaparecem espontane pó algumas 
emanas ou alguns meses 
ACNE ROSÁCEA E ROSÁCEA 
do “slu de neve carbônica muito em uso 

o bei tiva injlecões intravenosas de amina DBO « inexpli 

cávelmente, o cloranfenicol 


ALERGIA DA PELE 


pequenas alergias da rel desaparecem com facilidade 
| 
local, que ger mente u 


tamínicos em uso interno « 


ibilizantes e a desensibilização específica, tão à 


entigos desen 


cil, via de regra, de fazer-se 


Os dermatólogos já não estao mais tão encantados com « liverso 
testes de alergia, como as provas de contato, os quai entretante 
vinda o imprescindíveis, em alguns casos, para ver se se consegur 
um dia tico exato e um norma de conduta 


4 alergia aos produtos cosméticos tem sido inten 


dada nos últimos tempos, bem como os metos de evitáa-la 


] 
“stush” 
cauti 
. 
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A cortisone, o ACTH e o Largactil não devem ser usados em 
assunto tão simples; devem ser reservados para as afecções derma 
tológicas grave e resistentes, como a eritrodermia, a dermatlote ató 


pica, 
ANGIOMAS 


A excisão cirúrgica só é possível nos pequenos 

Resultados cosméticos perfeitos são obtidos por meia da neve 
carbônica, di injeçõe esclerosantes, do radium, da radioterapia 
intensa e dos raios limite ou raios de Bucky 

Não tenho experiência com as pincelações de torium X, tão 


goadas pelos alema 


CALVICIE E ALOPÉCIA 


Os preparados existentes à venda são propaganda comercial 
Em geral são à base de algum vasodilatador enérgico 
Os estudos sóbre a composição do “sebum” humano, e a forma 


cão de ácidos graxos irritantes, como o “squaleno”, estão ainda em 
fase experimental. Provocariam a queda do cabelo por ação de 
contato 

A vitamina FPF, a vitamina H e o ácido linoléico são produtos 
aproveitávei ma insuficientes, na prática, o mesmo acontecendo 
com relação ao ácido pantotênico, o inositol c os derivados da cok 


terina 


+ alfafa, riquíssima em vitamina H, e a orltiga, riquissima em hi 


tamina vegetal, são tônicos e excitantes aproveitáveis 


Aproveitáveis, igualmente, são Os seguintes dois processos ! 
radioterapia excitante (V/10 da dose epilatória) e o pente de dia 
termia, processo usado em Viena, no qual se dá a mesma graduação 
usada na epilação diatermica, utilizando-se, porém, em vez de uma 
agulha, uma série de 94 ou 10 agulhas, montadas em série linear À 
dose de cada agulha é fra ronada ao déc Ho, dai resultando, em lugar 
da destruição do bulbo piloso, a excitação déle, Com éstes processo 
pode ser às vêzes obtida verdadeira ressurreição da cabeleira, desde, 


e claro, que ainda exista, pelo menos, leve penúgem 
ERELIDES 


São perfeitamente elimináveis pela dermatologia estética mé 
derna 

Já Sabouraud as eliminava com leves encostos da ponta fina 
lo termo-cautério. Os americanos usam agora a abrasão superficial 
ou a broca do dentista 

Pode-se usar, também, o processo de Berklev, dos toque com 
fenico 

O processo que eu emprego muito e que dá resultados de perfei- 
cão absoluta é a ponta fina do criocautério de Lortat-Jacob. Cada 
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pontinho aplicado dá uma pequena bólha, ficando o rosto como 
se houvesse varicela As pequenas bólhas ecam em 2 dia ( 
crostas apos uma semana Fica uma mancha cór di rosa que 


empalidece em 3 semanas, e o resultado é mais ou menos perfeito, 
Para eliminar alguns restos que porventura ainda permaneçam, faz 
se uma segunda aplicação de neve, mas agora sob forma diferente, 
isto é, passando o aparelho com a ponta larga sóbre todo o ro to 
Este é processo chamado de “passar a ferro” (*planchei dos fran 
ceses). Esta segunda aplicação vai clarear suficientemente os restos 


de pigmentação que ficaram após a primeira aplicação 


Estes processos todos deixaram para ti antigas curas de 


esfoliação e as pomadas clareadoras e paltativa 


ENXERTOS CUTÂNEOS DERMO-EPIDERMICOS 


São do domínio da cirurgia plástica. Servem para cobrir a 
ausência de pele após a excisão de angioma AT extei câncel 
cutâneo, úlceras varicosas, 


GORDURA EXCESSIVA LOCALIZADA 


Obesidade é do domínio da estetica medi ( o da dermato 
logia estetica 

Os lipomas são extirpados cirurgicamente A gordura exces ' 
localizada só em certas partes do corpo pod er reduzida com a 
corrente de Nemec (Veja Rugas) 
HIPERIDROSE LOCALIZADA das mãos e di pe eralment 
ciada à bromidrose 

Também tem terapêutica hoje em dia, Para apl o local, 
ácido acético, sais de alumínio, trietanolamina, hexacioroteno e cio 
rofila são aquisições recente 

E, para aplicação interna, a bantina, a mu » da úlcera do 
estômago 
HIPERTRICOSE FACIAL 

Pode ser o resultado de uma irritação local, mas incontestá el. 
mente é em geral devida a um distúrbio endócrinc Infelizmente 
esta parte da terapéutica está ainda em fas experimental 

Está universalmente aceita a epilação diater oca, pé meio da 
qual, com jeito, paciência e perseverança o obtida resul 
integrai Não se deve usar mais do que 1% a 2 miiamper para 
evitar a produção de cicatrizes indelévei Deves onar o botão 
somente quando a ponta da agulha ja estiver erida na pek , 
profundidada provável da posição do bulbo pilos 

4 radioterapia e o acetato de tálio não devem ser emprega 


para êsse fim 
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LUVAS INVISÍVEIS 


Para proteger as mãos nas indústrias, usam-se, agora, as chama- 
das luvas invisíveis. Na Alemanha, introduziu-se o “Arretil”, creme 
incolor, que existe sob duas formas: ArretilO e Arretil-5S. O primeiro 
é hidro-solúvel e protege contra óleos e graxas, e é facilmente la- 
vável com água e sabão. O segundo, insolúvel na água, protege a pele 
contra ácidos, áleali se alergenos líquidos. Para proteger a pele 
contra alcatrões e fuligens existente o líquido W 6132, uma espécie 
de verniz impermeável. Na Inglaterra é fabricada uma, serie de 
preparados parelhos, sob o nome de “Inoxa”, que ainda não che 
do Brasil 

Uma observação: isto já não é dermatologia corretiva, e, antes, 


dermatologia preventiva, para proteger contra as dermatos pro 
fissionais, recentemente denominadas “ergodermatoses” As ergo 
dermatoses tém relação com a dermatologia estética, porque o que 


incomoda o paciente, além do prurido, é o aspecto da pele infl amada 


das mãos e do rosto 
CANÍCIE 


Mé bem pouco, o remédio era arrancar ou tingi 

Temos a consignar os resultados parciars obtidos com ini 
cões intra-venosas de ácido para-amino-benzóico, usadas nos tuber 
culosos, para acalmar a dispnéia, e, em dermatologia, contra a 


dermatomiosite 
O sõôro ortobiótico de Bardach, que já pode ser obtido aqui em 
Pórto Alegre, também tem dado alguns resultados incontestáve 


CASPAS 


Discute-se ainda o valor etiológico de “Pilirosporon ovale” 

Grande progresso constituíram os derivados do selênio, o “Sel- 
sum”, da Abott. (A firma Abott ainda não conseguiu superar as dafi 
culdades ora existentes para importar o produto; entretanto, muitos 
clientes já o mandam vir dos Estados Unidos, por intermédio de parti 
culares) 

Eu elimino a caspa de meus clientes com a aplicação liberal de 
simples aguardente (“cachaça”), usada, em fricções, uma ou mais 
vêzes ao dia. Dentro os produtos estrangeiros, utilizo o “Rhum de 


Jamaica” e o “Brandy”, dos americanos. 
CICATRIZES INESTÉTICAS 

São corrigidas pela neve carbônica ou eliminadas cirúrgicamente 
CICATRIZES DOLOROSAS 


São injetadas com solução de novocaina a 1% e hialurodinase 


Não há mais necessidade de se recorrer à simpatectomia 
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CLOASMA 


O “mono-benazil-éter da hidroquinona”, que branquiiea até a pele 
de um negro, constitui importante descoberta, feita por acaso na im 
dústria do cautchuc. Usa-se em solução ou pomada (La 3%). Ainda 


não há no Brasil 


São igualmente benéficas as tonidizaços: com vitamina C e, im 
ternamente intravenosa da T e o “para 
ethoxv-propiophenol”, que também ainda tuaão pod er obtido no 
Brasil 

Não sao proc terapeutico efetivo e “ tel ido do 
tratamento hepático antitóxico e antianêmico e da metionina, da coli 


na, da cistina e do inositol 


CALOS (duros e moles) 


O tratamento dos males dos pés constitur uma espe 
tro da dermatologia corretiva e é exercida por enh c um 
curso especi | 

Desaconselharmo a radioterapia anten empregada poi 
mestre americano (809 Tr) Existem pomad ceratol especia 
tizadas, algumas bastante boas, e anei protetor Eu uso a deca 
pagem mecânica da parte morta à noite, banhos de pé, com agua 
quente e sal grosso de cozinha ou, então, sais especia pe colo 
cacão. com estilete de madeira, de um pingo de “liquido elimina 
cutículas”, preparado especial para manicur Eu uso o não oleoso 
de Fátima ou de Pergv-Sage. Os resultado so completo C1 poucas 
semanas 

O povo usa, durante a noite, uma rodela de limão fixada com tira 
de esparadrapo, o que, pelo menos, propor pv melho! 

Os chamados calos moles (entre os dedi los pés) são epidermo 


levem er tratado como tal 


CALOS PLANTARES 


Uso a neve carbônica, que dá ótimos e perfeitos resultad em 
bora sendo um pouco doloroso A terapéutica ma recente co te 
em submina-los com injeço de solucão de novocalna 


MELANOMAS 


Para O melanomas, mesmo o de aparencia benigna, recomei 
da-se um certa precaução. O melhor é mandar extirpa-los cirurgica 
mente. incluindo ainda uma beira de tecido são. Cobrir a perda de 
tecido « enxerto culaneo 

Só os melanomas benignos muito pequenos, como os kentigos, po 
dem ser exiirpados pela eletrocoagulação, cumprindo, por que 
e realize servico perfeito, completo, sem deixar rest células meta 
noticas que possuam degenerar 

Pos esta mesma razão é aconselhável que nunca se façam biopsias 


parcial 


286 XI Reunião Anual dos Dermato-Sifilógraf: 


ASPERA 


O álcool cetílico é uma nova conquista da cosmetologia 1 erna 
Torna a pele lisa e macia, Usa-se em cold-creme ou em bases hidro- 
solúveis. 

PELE SENTL 

Em Viena, instituiram os banhos de emanacão de radium, que 
mora podem ser obtidos aqui em Pórto Alegr 
PH DA PELE 

Citaremos apenas os importantes estudos que foram feito úbre 
o manto ácido da pele, cujo PH deve estar entre 4,2, 6 e 7, e tódas 
as consequências que daí se tiram para fabricação de sabões, cremes 
e loções 
OUELÓIDES 

Neste item dermatologia fêz enorme progressos nos últimos 
tempos 

As injeções de hialurodinase, em part ijuuais com solucão de 


novocaina, foram uma grande conquista, facilitando o trabalho dos 
intigos processos que são a neve carbônica e a radioterapia 
Só os quelóides muito pequenos serão extirpados cirurgicamente, 
com irradiação profilática ou neve carbônica profilática posterior 
Dizem que também tem dado resultado a irradiação pelos ultra 


oms, Fecurso como aqui ainda não tenho experiencia 
RUGAS 


Chegamo o ponto crucial da dermatologia estética | o Set 
“filho pródigo” 

As massagens não a previnem e, quando mal feitas, ainda ace- 
leram a sua formação. O que eu admito são as fricços óbre a pek 
molhada com a “Lulfa” (a esponja vegetal, popularmente chamada 
“esfregão”, e antigamente usada para arear panelas), do que resulta 
congestão bem ativa da pele reavivando a cutis senil 


Os chamados cremes nutritivos não correspondem a propaganda 
comercial que déles fazem seus fabricant E esta, pelo menos, 
Pv opinião que prevalece entre os pesquisador ério Os próprios 
cremes hormonais são mais um consólo para o cliente. Hugas, Cles 
nao eliminam. Resultados palpáveis positivos não se Digamos 
que ainda estão em fase experimental, assim como qualquer tratamento 
hormonal interior, que, em todo o caso, deve ser aplicado para rea 
o organistho em geral, assim como todas Ss, Lodi 


os minerais tóda a alimentação adequada ao estado geriatrico 


Só nos resta, pois, a cirurgia estética, que é efetiva, quando as « 


catrizes operatórias se localizam no couro cabeludo ou em outros lu 
gares menos visíveis. Seus efeitos sempre durarão vários anos. | 
ul, im, para conservar os seus efeitos, temos os enxertos dk | 
dula , planta às Operações de Voronoff, Steinach, el 

Apr di, há muitos anos, com o Prof Van Nordem, que | ] 
mulher. em certa idade, deveria fazer, anualmente, pelo menos uma 
série de uma dúzia de aplicações de diatermia, sóbre os ovários, « 
sempre tenha recomendado este processo 

chamado oro rejuvenecedore vinda não no ponto 
Talvez algum d venham a ser eficiente 

De Vien: outra nos veio vaidade port 
“correntes de » ec”. E um aparélho que usa simultâneamente dua 
corrente dtermadoas. uma constante e outra « cu te O eletródio « 
color ade sobra u do nervo trigenmeo Enduz 
cão sanguínea intensa de tóda a zona e provo o infumescimento 
do tecido conjuntivo 
SABÕES E SABONETES 

4 maioria dos sabonetes antisséptico o irritantes para a pel 


A pareceu, agora, um abonete brasileiro, chamado “Sabofen”, fa 


bricado pelo Laboratório Gever, à base de um derivado sulfuroso dé 


hexaclorofeno, que esteriliza micróbios em cultur na dosagem de 
1 para 10.000, e, alguns, até na proporção dh | para 100.000! Este 
sabonete não é irritante absolutamente « ua espuma ate acalma 


pequenas alergias da pele, sendo que para este ultimo fato não tenho 


explic 


TATUAGENS 


São hoje rei “com elegância, por cupertaluage feitas com 
diversas substância Os americanos chegaram a fabricar um aparelho 
elétrico especial para estas supertaluagens, que 1 imbém poderá sei 
usado para tatuagens Lrapéuticas corretivas de manchas da pehk 
e despigmentaçoe 


Tatuagens pequenas ou muito estreitas podem ser removidas pela 


simples agulha de diatermia (a eletrocoagulação cosmética) ho 
bendo-se trabalhar, será mínima a cicatriz 
Algumas tatuagens também poderão ser removidas pela cirurgia 


Algun irurgiões americanos usam a remoção subcutânea do pigmento 


estranho 
UNHAS QUEBRADICAS 


A vitamina A, o complexo B, o ferro e o cobre, ministrados, in 
ternamente, podem ser decisivos, Deve-se receitar vitamina A € com 


plexo B até nas onicomicoses, 
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Dizem autore europeus que, nas paromiaquia 
mais rápido é o radium (1/3 de dose de eritema), nun 
ou, em caso de necessidade, repetida em 3 semana 


A paquioníquia cede com injeções de vitamina A sintética 


Conforme Llovd Tirson, no “Journal of Investigatis Dermato- 
logv”, a leuconíquia, até hoje sem tratamento, cederia com a adminis- 
tração diária de 7 g de gelatina. Registro apenas a informação. Nunca 
fiz experiência a respeito do assunto 


Os preparados d grandes firmas para produ manicure, 
como detergente elimina-cutículas, esmalte es protetore 


estao chegando perfei vo admirável 
VEICULOS DERMA TOLÓGICOS 


Os novos veículos dermatológicos, tão importante na dermato 
logia cosmética todo neste congresso pelo Di Calleia, nun 
trabalho « peciral 


VERRUGAS 


Resultados brilhantes são obtidos com a electrólise ec a agulha 
de diatermia, a cha-diatermocoagulação cosmética, com apenas La 3 
miliampéres. Trabalhando-se com experiência e paciência, obtém-se 
resultados perfeitos, com um mínimo de cicatrizes ou sem cicatriz 
alguma. O processo é tão simples e tão fácil que, hoje em dia, muitos 
dentistas a maioria dos quais já possui éste aparélho para a este 
rilização dos canais dentários se estão incumbindo de destruir ver- 


rugas da pele 


As verrugas planas juvenis, antigamente tratadas mediante cau 
terizações de ácido fênico e de outros ácidos, radioterapia, neve 
carbônica, esfoliação, ete., podem desaparecer com o uso interno de 
la2Ze por dia, de metionina, conforme uma proposta francêsa de 
fevereiro déste ano Aplicamos, em 3 casos, com ótimo resultado, 
aliás êsse processo, que pode ser utilizado também em casos de verru- 
gas simples generalizadas 


VERRUGAS SEBÁCEAS, VERRUGAS SENIS tódas as HIPERCERATO 
SES PRE-CANCEROSAS curam 100% com a neve carbônica 


Tem falhado a intermedina, o hipo-melanin e os outros hormônios 


chamados melanóforos extraídos da parte intermédia da hipófise 


Um grande progresso foi o Amis Majus, com o qual se pode curar 
60% dos casos. Agora uso mais a aplicação externa antes da irra 


diação à luz solar, ultravioleta, ou “sunlamp”. O uso interno déste 
foto-sensibilizador violento tem-se mostrado tóxico e alergizante 
Há um produto quimioterápico novo, chamado ácido paraoxi 


propiofenônico, que, segundo creio, ainda não foi experimentado no 
Brasil 


o tratamento 


XANTOMAS 


Melhoram mediante cauterizações con 


Com paciência, podem ser dissolvidos por meio 
sivas com a agulha de electrólise 


Os francése am os encontro 


melho sombrio 


Internamente, como é natural, ve-se procurar corrigir o di 
funcionamento hepato-pancreático e turbio do bolismo coh 
terínico resultante. Ás vêzes é eficaz a insulina 


o paciente fósse um diabético 
XERODERMIA 


A pele sêéca, em geral, de tendencia hei 
o uso da vitamina A, administrada interna 


quais, no Brasil, existem algumas muito boa 


Feita, ussim, uma revisao das novidade 
dos principais dos atuais processos da terapéutica derma ( 1 CO! 
retiva ou estética, trabalho em que deixou des recias puuita 
coisa importante, dada a limitação com que foi co essunto, 


chega-se à conclusão de que os verdadeiros tratament ticos da 


dermatologia corretiva devem ser executados pelos médicos dermato 
logistas. Aos institutos de beleza incumbirão os pente ado ondu 
lações permanentes, as tinturas de cabelo (e isto ainda b fiscalização 
médica, pela parte das sensibilizações), a manicure, a maquilagem, as 
massagens e os cuidados comuns de conservação de beleza da pehk 
Tratamentos médicos, porém, como a epilação diatermica, destruição 
de verrugas, tratamento de acne, et pertencem aos dermatologista 
que todos hoje em dia devem ser aptos na aplicação da neve carbônica, 
da electrólise, da agulha de diatermia e de outros peque 
dermatológicos 

4 radioterapia dermatológica, esta sim, requer « 
e sómente deve ser aplicada por quem conheça bei 
não deve ser aplicada por dermatologistas ou 1 aidiologi 
tenham feito curso especial de radioterapia super 
funda 


Também os grandes processos muito especial 
de cicatrizes pelo papel de lixa e a broca do dei 
servados a certos especialistas que tenham 
matéria. E em muitos casos não podemos ainda 


ração do cirurgião « pecializado em cirurgia pla H 


Há 3 anos passados, quando me forme! em mes 


tínhamos recursos. Naquela época, erisipela não 
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O ácido tri cético 
do galvanocautério do vei 
editari com 
tista levem ser 
He experiencia na 
lispensar a colal 
ou estética 
quase não 
j 


XI 


por “benzedeiras”., Com o advento, porem, d 


das vitaminas, dos 


dicos, e sim 
quimioterapias específicas, dos hormônios, 
enzimas e de inúmeros pequenos processos de 


da 


bióticos, 
rapia, constitui ui prazer trabalhar, agora, em dermatologia 


tiva, porque dispomos de uma infinidade de recursos 


O nutor pro sm o mais resumidamente possivel 
grandes clinicas norte-americanas, e, bem assim 
últimas publicaçõe las múbre dermatologia 
anos de trabalho ni 
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Enderi fot Vigário José Inácio, 311 á (Pórt Le Fe 


Cirurgia dermatológica 


Possibilidades da cirurgia plástica e reparadora no 
tratamento das dermatoses 


jd. de Aguiar Pupo e Roberto Farina 


“Certains affections que leur nature aussi 
bien que Vintervention q'elles reclament, pla 
cent sur la limite incerts e qui separe la 
pathologie chirurgicale de la pathologie cuta 
née”. J. L. Faure. (1) 


No vasto quadro das dermatoses, o cirurgião plástico encontra 
ambiente cirúrgico propício para suas incursões reparadoras, defron 
tando-se com entidades nosológicas ainda cirúrgicamente inexplo 
radas 

Daí a importância transcendental que decorre do intercâmbio 
terapêutico dessas duas especialidades com múltiplas vantagens na 
erradicação de grande número de lesões dermatológicas 

Chegam a ser tão amplas as incursões da cirurgia plástica no 
terreno dermatológico e tão profundas as suas repercussões benfa 
zejas que instituiímos, no Hospital das Clínicas, o Serviço de Cirurgia 
Dermatológica, desde 1948, com 10 leitos, dotado de uma sala de 
operações com todos os recursos materiais no campo da Cirurgia 
Plástica 

De fato, se à cirurgia plástica se desvenda todo o organismo hu 
mano com suas múltiplas lesões e deformidades, cabe, sem dúvida, 
à dermatologia, dentre tódas as especialidades, fornecer um dos maio 
res contingentes de casos adequados ao âmbito das intervenções 
plásticas e anaplásticas 

Para maior clareza basta que citemos os grandes capítulos das 
formações névicas, das neoplasias cutâneo-mucosas benignas e malig 
nas, das lesões pré-cancerosas, das dermatoses devidas aos agentes 
físicos e químicos, aos distúrbios metabólicos e aos fungos, as de oti 
gem neurológica e outras 
Professor Catedrático de Clínica Dermatológica da Faculdade de Medicina 


da Universidade de São Paulo 
Chefe do Serviço de Cirurgia Dermatológica anexo à Cátedra da Faculdade 
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Dentro dêsses amplos capítulos, encontramos grande número 
de afecções que ainda não recebeu ou está começando a receber Oo 
auxílio benfazejo das intervenções cruentas, tal é o caso das lesões a« 
tinomicóticas, do pseudo-xantoma elástico, das queratodermias cir- 
cunseritas, das lesões leishmanióticas e da dermatite verrucosa cromo 
parasitária, que tem sido objeto de nossos estudos na Clínica Derma- 
tológica do Hospital das Clínicas 


E" inegável que a cirurgia plástica e reparadora vem trazendo, 


para a dermatologia, uma contribuição tão grande, em certos domi 


nios dessa especialidade, que nos sentimos obrigados a reclamai 
para ela não só a solução terapêutica definitiva de certos quadros 
patológicos, como também uma solução terapéutica complementar 
coadjuvante ao tratamento clínico dermatológico geral dos respectivos 
quadros mórbidos 

Assim, para os casos de dermatite verrucosa cromo-parasitária 
dos membros inferiores, condenados outrora a um tratamento clínico 
frequentemente ineficiente, ou a um tratamento cirúrgico altamente 
mutilante (amputação do membro), a cirurgia reparadora acaba de 
resolver satisfatóriamente tão angustiante problema com a exerese 
total das lesões, seguida imediatamente de enxérto livre de pele 

Com respeito às lesões extensas da leishmaniose, a cirurgia ana 
plástica veiu abreviar muito o período de internação dos doentes, 
graças à exérese das lesões, seguida imediatamente de enxerto livre 
de pele. Trata-se, evidentemente, de terapéutica coadjuvante local, 
que deve ser acompanhada da terapéutica geral e específica da 
molestia 

O mesmo podemos dizer da actinomicose, cujo tratamento geral 
clínico deve ser acompanhado de um tratamento local cirúrgico, com 
exérese das lesões e reparação da pele pelo enxério 

Nos casos de queratodermias circunseritas, como, por exemplo, 
a queratodermia palmo-plantar tipo Siemens, que invalida pessoas re- 
lativamente jovens, na plenitude da vida, nos casos de elefantiase dos 
membros inferiores, com a série interminável de ataques de erisipela 
que obrigam os doentes a estado de semi-invalidez, acabrunhante, 
vimos aplicando a cirurgia plástica, com êxito alentador 

No grupo das queratodermias palmo-plantares essenciais, com 05 
modernos recursos da cirurgia plástica e reparadora temo realizado 
estudos clínico-experimentais verdadeiramente auspiciosos 
vacão acurada dêste grupo de queratodermias e baseado 
elínico-experimental proporcionado pt ja cirurgia plasti 
que, nos casos extritamente p iImo-plantares, sejam hei 
congênitos, não apresentando a lesões aberrante ( 
fares propria do Mal de Meleda ju tifica-se O 
que o determinismo hereditário ou congi nito da 
localizado, n havendo predispo oa hiperquer 
plantada de outro cutaneo proporcio 
xérto. Este fato foi comprovado pelos tres ca 
Hevi ta do Hospil | da Clínicas, volume VIII, n 
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(Queratodermia palmo-plantar simétrica e seu tratamento pela cirurgia 
plástica) 

Ainda a título experimental, confiantes na veracidade dêsse caráter 
congênito ou hereditário regional, em casos de invalidez fizemos trans 
plante simultâneo da planta do pé hiperqueratósico para a coxa (área 
doadora de retalho de pele para a planta do pé), verificando que a 
planta do pé, assim transplantada, conservava todos os seus cara 
teres patológicos: hiperqueratose, descamação abundante, côr amarelo 


claro, e, sobretudo, dor acentuada à pressão 


Corroborando êste modo de ver, verificou-se, também, que a nova 
planta do pé, transplantada de outro sítio cutâneo, conservou, em 
todos os casos, as características de pele normal; o aparecimento de 
novos segmentos de hiperqueratose fêz-se sempre do lado da pele 
hospedeira, isto é, no limite da pele enxertada, sem jamais com 
prometé-la 

Diante déste argumento clínico-experimental, diferenciamos no 
grupo das queratodermias palmo-plantares simétricas, primeiramente 
descrito por Thost e Unna (1880-1883), os casos de Mal de Meleda, 
descrito por Ehlers e Neuman, em 1897, na Ilha Mijet (da costa da 
IJugoslava, no Adriático). Segundo o que observamos em vários casos 
ocorridos em nosso serviço, a sintomatologia é bem diversa pelas 
lesões próprias das mãos e pés, que se estendem à face dorsal, apre 
sentando-se de superfície lisa e côr cérea característica, simulando 
verdadeiras luvas ou meias em “soquete”, tomando nas lesões aber 
rantes, situadas nos cotovelos, joelhos, região sacra e outros pontos 
mais expostos a compressão traumática, aspectos de queratodermia 
em placa, cobertos de eminências lenticulares hiperqueratósicas 


Nestes casos de Mal de Meleda, a presença de lesões aberrantes, 


pelo menos teóricamente, parece afastar a possibilidade de êxito do 
tratamento cirúrgico, por nós verificado nos casos sem lesões aber 


rantes distais. 

E” interessante o estudo comparativo entre as afecções cirúrgicas 
da pele, assim consideradas por Faure em 1908 (1), e as que pode 
ríamos catalogar como tais, com recursos muito mais amplos, seja 
do ponto de vista clínico, seja relativamente aos progressos da téc 
nica cirúrgica 

Outrora, as intervenções se resumiam em cauterizações com termo 
cautério, gálvano-cautério, extirpações simples, punções evacuadoras, 
incisões puras, escarificações e curelagens. 

Hoje a nossa atuação cirúrgica, calcada também em dados físio- 
patogênicos, é bem mais ampla, graças aos princípios e métodos 
mais evoluídos da cirurgia geral, e principalmente aos vastos recur 
sos que nos propícia a cirurgia plástica e anaplástica 


Esta, com as suas técnicas mais aprimoradas, métodos mais ade- 
quados, princípios bem estabelecidos, e, principalmente, utilizando 
novos recursos, está sólidamente preparada para enfrentar e resolver 
muitas das entidades nosológicas que se delineam na gama imensa 
da dermatologia contemplativa, pela incurabilidade oriunda da linha- 
gem congênita ou hereditária das deformidades cutâneas 


O limite da no 1 tuação cirurgica, no campo lermatológico, é, 
a praticamente infinito, graca a moderna técnica dos enxerto culta 
neo nada nos detém, nem a extensão da lesão em iperfície mi , 

sua profundidade, pois a mão do cirurgião, na cirurgia modi 


é detida ou moderada diante de um órgão imperativamente vital 


A cirurgia dermatológica apresenta do objetivos princi] O 


estético e o reparado! 


| videntemente, como tudo o ma na medi esta | 
dade e mesclam entre |, de modo que quando a finalidade | 
minantemente reparadora, ela não deixa de possul eu Esse 
estético, o mesmo acontecendo nos casos da finalidade estética domi 
nante 
Como fundamentos das indicações da Cirurgia Plást e Rei 
radora em Dermatologia, sifuamos « eguintes grupo 
a) Funcional aqu ando a preocupação «+ a repara de uma 


função alterada. Como exemplo podemos citar os casos de elefantias 
e de certas queratodermias palmo-plantares, que interferem com a de 
ambulação do indivíduo e suas habilidades manuai 

b) Profilático, quando, por exemplo, cuida dos pré-cânceres cutã 
neos, que, em alta percentagem, transformam-se em cânceres, quando 
a cirurgia plástica não intervém 


. c) Curativo, “per se”, quando se presume que a simples inter 


venção cruenta seja por si só capaz de resolver o problema em foco 
E o caso, por exemplo, de certos cânceres cutâneos e da dermatite 
verrucosa cromo-parasitária, afastando a expansão melastática do tu 
mor ou da infecção micótica, por via hematogena ou hinfátie 
d) Curativo complementar ou adjuvante, quando a afecção api 
na se beneficia com a operação, sendo imprescindível, entretanto 
tratamento climico-dermatológico de bas Podemos citar, como exem 
plo, as lesões da leishmaniose tegumentar americana e da actinomicost 
e) Psico-social ou estético, que se limita mais a atender as sd 
quelas deformant da afecções dermalológicas, como a le lue 
lepra, leishmaniose, blastomicos 1s do lúpus vulgar e do eritematode 
fixo, reintegrando-os na sociedade pela reparação de suas deformidades 
Inestéticas 
Dentro das indicações constantes do quadro sinótico anexo, O 
nosso Servico de Cirurgia Dermatológica atendeu, desde janeiro de 
1948 até 30 de agósto de 1954, a 157 doentes, realizando um total de 
421 operações, assim distribuídas 


| nostras, 20 
Elefantiase do membro inferior 
congênita, 1 


Elefantiase do escroto e pénis, 1 
Dermatite verrucosa cromoparasitária do membro inferior, 7 


Dermatite verrucosa cromoparasitária da nádega, 1 
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Comentários —- 4.º Sessão 


tr é 
ve 
pr t e 1 
de r é e, 1 t te 
tóp 
a melad na Prefere a tr 1ÇÃã 
2) E' favorável à associação da intern na 1 tratament pela mela 
Ter desprezado o uso de compr é me tir 
4) Que o aparecimento de flictenas abrevia Es é 
5) Que pode entusiasmar-se muito cor 1 mela à viu 
casos tratados pelo Dr Sidi em que + ive recidiva el e reca 1 
das antigas 
Sobre o trabalho do Prof P Dr Far for pela 


brilhante comunicação 


M BRutooitsch Concorda, plenamente, com trabalh presenta pel 
Dr Bernhard e afirma que embora sua k pe é , la eja pé ena 
questão do velcuk é de real vaior motivo dá preferé 
Carbewa 

O. Nenhum resultado obteve « hipofime 
lanina Jem sempre podem er aplic ra eta por ere 
tos doentes de localidades do interior do pa onde do há aparell e ratos 
ultravioleta 


J 4 le Cor rda com o Prof. Azula Í é es do tra? 
ment ja cromorm ' Tem a impressh fur 
furol só deve dar resultado na forma e 1 riasef ' 
Nos cas de forma verrucosa não se pode espe te 

A Bernhard Agradece os elogliosos comenta feit 
pelo Prof silva tam be m o comer tá M 

A título de esclarecimento, informa que pr t er é « ( | 
por The Upjohn Co USA, ainda nã br 
Laboratórios Merck « Sharp e Dohme prete € , breve ente 
produto idêntico 

com hidrocortisona injetável num é e Mme 
Gavardir também obtiveram ótimos re filter 
de neurodermatite e de outras afecções cutânea com le “4 f HW rita 

M. Rutowitsch Pergunta ao Prof. Orsini se tr a tratamento d 
casos de vitíligo com a solução comercial pura A ma jus set 
diluí-la. Cita o caso de uma de suas doente ' apenas . 
comprimidos, vem apresentando reações vioier tas verdadeiras queilr , 
de 2º grau, quando se expõe & luz, observou em + tr Ioente que os 
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Resposta dos autores dos trabalhos comentados - 
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mesmos acusavam também nervosismo, insônia e mesmo manifestações vesi- 


culosas nas mãos 


Ao Prof Ramos e Silva, quanto às irradiações solares aconselhadas 
por alguns autores, cita os trabalhos de Sidi, no último dos quais, de 1953 
afirma categóricamente que éstes pacientes deverão ser internados, no ínicio 


to tratamento, a fim de serem evitadas possiveis reações 


Ao Prof Azulay, informa que experimentou o produto originário do 
Egito e em seguida o da França e o do Brasil, não observando nenhuma dife 
rença entre eles; seus doentes fazem a aplicação pela manhã, justamente para 
aproveitarem a luz do dia. O tratamento interno é absolutamente necessário 


Ao Prof. Cid F. Lopes, observa a repigmentação mais rápida nas lesões 
que apresentam forte reação (bólha). Não afirma que o tratamento seja 
radical, nem mesmo que evite o aparecimento de novas lesões, mas acha que 


estas mesmas possam ser reguladas 


Ao Prof Orsini, cita o caso de uma de suas doentes, tratada com 
intermedisa, n qual teve alta, curada. Anos depois, voltou com outras lesões, 
das quais uma desapareceu com o A. majus e as outras estão melhorando. 
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